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RESUMO

Objetivo. Este trabalho tem como olyetivo realizar uma revisio sobre a Hipertensiao Arterial Pulmonar (HAP) e identficar as
causas fisiopatologicas e as comorbidades associadas. Metodologia. Foram analisados artigos de bases de dados cientificas,
como Scielo e PubMed, além de dados do Ministério da Saude, Jornal Brasileiro de Pneumologia, Manual MSD Versio para
Profissionais de Saiide e materiars didaticos fisicos. Resultados. A HAP € uma doenga caracterizada pelo aumento da pressio
arterial média no territorio da artéria pulmonar acima de 20 mmHeg. Estudos indicam que, mundialmente, a doenga atinge 10
mdividuos a cada 1 milhao de pessoas, enquanto, no Brasil, esse nimero é de 100.000 mdividuos a cada 2 milhées de
habitantes. Sua origem estd associada a outras comorbidades, portanto, a doenga é dividida em cinco grupos: Hipertensio
Arterial Pulmonar, Hipertensio Venosa Pulmonar, Doencas Pulmonares Hipoxémicas, Tromboembolismo Pulmonar
Cronico e Multifatorial. Dentre as causas associadas a HAP, pode-se citar: heranca genética, doengas do tecido conjuntivo,
cardiopatias congénitas, mfeccio pelo virus HIV (virus da imunodeficiéncia humana), hipertensio portal, esquistossomose,
doencgas do coracio esquerdo, doencas intersticiais, apneia obstrutiva do sono, hipobaropatia, doenca do septo atrial e
persisténcia do ducto arterioso. Os sintomas podem inclur limitacao fisica, dispneia, fadiga, pré-sincope, dor tordcica e
hemoptise. O manejo da HAP pode incluir o uso de medicamentos vasodilatadores, diuréticos e anticoagulantes. Concluso.
A HAP é uma condicio que se desenvolve em decorréncia de outras doencas. Logo, é mdispensavel a identificacio da causa
fisiopatologica, proporcionando um progndstico positivo as vitimas dessa condi¢do.
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INTRODUCAO portanto, a doenca ¢ dividida em cinco grupos:

A Hipertensio Arterial Pulmonar (HAP) é uma HAP, hipertensao - venosa - pulmonar, - doengas

. - ulmonares  hipoxémicas tromboembolismo
doenca caracterizada pelo aumento da pressiao p I D

: 1 o L pulmonar cronico e multifatorial’. Este trabalho
arterial média no territorio da artéria pulmonar a

. - tem como objetivo realizar uma breve revisio
valores superiores a 20 mmHg. Essa condicio i o o .

: - C A . sobre a HAP e 1dentificar as causas fisiopatologicas
apresenta dois perfis hemodinamicos distintos, ' ,
. - . . . e as comorbidades associadas.
sendo eles a hipertensio pré-capilar e pos-capilar; a

primeira é definida quando a pressio de oclusao

da artéria pulmonar é menor que.15 mrTng, Ja a METODOS

segunda quando essa pressao ¢ maior ou igual a 15

mmHg"”. Estudos indicam que, mundialmente, a Foram analisados artigos de bases de dados
doenca atinge 10 individuos a cada 1 milhdo de cientificas, como Scielo ¢ PubMed, além de dados
pessoas, enquanto, no Brasil, esse nimero é de do Ministério da Satde do Brasil.

100.000 individuos a cada 2 milhoes de habitantes.
Sua origem esta associada a outras comorbidades,

Bol Curso Med UFSC 2025; 11 (1) 2



MECANISMOS DA HIPERTENSAO

ARTERIAL PULMONAR

Para compreender o mecanismo da HAP é
necessario  seguir  as  regras  basicas  da
hemodindmica vascular. A pressio arterial ¢é
determinada  proporcionalmente  ao  fluxo
sanguineo naquele vaso e também a resisténcia
vascular que aquele vaso oferece. O que € possivel
ser simplificado pela féormula:

P=QxR

Onde: P (Pressio mmHg ), Q (Fluxo em I/min) e
R (Resisténcia vascular)

Dessa forma, como o coracao é um orgio
fortemente irrigado e mmportante para a fisiologia
das trocas gasosas, essa regra vale-se para
compreender os mecanismos da hipertensio
pulmonar. Sendo assim, entende-se que P serd a
pressao pulmonar, Q o fluxo sanguineo pulmonar
e R a resisténcia dos vasos sanguineos intrinsecos
do pulmio. Outro fator que interfere
indiretamente ¢ o fator aditivo da resisténcia
vascular  periférica  sisttmica  (RVP), que
sobrecarrega todos os vasos do organismo, e dessa
forma, manifestando-se por consequéncia no
aumento da pressio intrapulmonar. Assim, ¢
possivel escrever a formula completa como:

P=QxR+RVP

Agora, ao relacionar a teoria com o
mecanismo da hipertensio pulmonar, qualquer
patologia que interfira em alguma dessas variaveis
matematicas (fluxo, resisténcia vascular pulmonar e
resisténcia vascular sistémica) pode se manifestar
com a alteracao nos valores da HAP.
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CAUSAS DA HIPERTENSAO ARTERIAL
PULMONAR

1. Doengas obstrutivas da  circulagio

pulmonar

Entende-se como doencas obstrutivas da
circulacao pulmonar as doencas que causam uma
obstru¢ao/inflexibilidade dos vasos sanguineos
pulmonares, aumentando assim a resisténcia
vascular pulmonar, no caso da HAP, os mais
significativos sdo as doencas que acometem as
arteriolas, principails componentes vasculares
responsavels pela resisténcia arterial pulmonar.
Entre essas patologias podemos encontrar causas
genéticas e doencas do tecido conjuntivo.

HAP Genético ¢ uma manifestacio de
HAP consequente de uma mutacao genética do
gene BMPR2, responsavel pelo crescimento das
células endoteliais do pulmio. Portanto, com
bloquelo de crescimento vascular, ocorre um fator
de aumento da resisténcia vascular pulmonar,
manifestando a HAP".

Doencas do Tecdo Conjuntivo sio
condicoes relacionadas ao aumento do tecido
conjuntivo no tecido pulmonar, com a producao
exagerada de fibras de colageno, principalmente na
camada intima das artérias e arteriolas. Esse
componente fibrosante na camada intima provoca
ums obstru¢io e afilamento do limen arterial,
servindo para o aumento da resisténcia arterial
pulmonar e o consequente desenvolvimento de
HAP. Entre essas doencas, encontram-se a
esclerose sistémica, a fibrose pulmonar, o lupus
eritematoso ~ sistémico, entre outras doencas
autoimunes'.

Outras causas de obstru¢ao pulmonar
incluem  particulas, como gordura, liquido
amniotico, ovos de esquistossomo, células
cancerosas, bolhas de ar e drogas. Neste processo,
ocorre um aumento progressivo da resisténcia,
resultando em sobrecarga crescente, que pode
levar a dilatacio e eventual msuficiéncia do
ventriculo direito’.

Por sua relevincia e frequéncia, ¢é
apresentado em item separado o)
Tromboembolismo Pulmonar Croénico, outra
doenca obstrutiva da circulaciao sanguinea.



2. Doencas do coragio esquerdo

Em se tratando de doencas do coracio
esquerdo, a insuficiéncia cardiaca é a principal
causa da hipertensio pulmonar. Na insuficiéncia
cardiaca, o coracao pode nao suprir os tecidos com
a quantidade adequada de sangue para as
necessidades metabdlicas, por conta de um
bombeamento de sangue insuficiente;  tal
deficiéncia no bombeamento sanguineo pode levar
ao acumulo de sangue nas camaras cardiacas
esquerdas, resultando em um aumento da pressao
venosa pulmonar, culminando em congestio
pulmonar devido a estase sanguinea. Essa condicao
pode decorrer, principalmente, de disfuncao
sistolica e/ou diastolica, valvopatias, miocardiopatia
restritiva e pericardite constritiva.

Na disfuncao sistélica, predominante na
msuficiéncia  cardiaca com fracio de ejecao
reduzida (ICFER), a contracio e o esvaziamento
do ventriculo esquerdo sio ineficientes; ji na
disfuncao diastolica, predominante na insuficiéncia
com fracao de ejecio preservada (ICFEP), a
complacéncia ¢ o enchimento do ventriculo
esquerdo estio comprometidos. Em ambas as
disfun¢oes, ocorre um acumulo de sangue nas
camaras  cardiacas  esquerdas  acima  da
normalidade, aumentando a pressio no sistema
vascular pulmonar e causando HAP.

Nas valvopatias, o acumulo sanguineo
anormal no coracao esquerdo decorre da
disfuncao das valvas cardiacas esquerdas, que sao:
estenose mitral (deficiéncia na abertura da valva
mitral), insuficiéncia mitral (deficiéncia  no
fechamento da valva mitral), estenose aortica
(deficiéncia na abertura da valva aédrtica),
msuficiéncia aértica (deficiéncia no fechamento da
valva aortica). Assim, tais valvopatias também
podem originar HAP.

Bol Curso Med UFSC 2025; 11 (1)

A miocardiopatia restritiva € causada,
principalmente, por conta de doencas do tecido
conjuntivo ou de anomalias genéticas. Nessa
patologia, ha o aumento da rigidez ¢ a diminuicao
da complacéncia dos ventriculos (geralmente o
esquerdo), fazendo com que, pelo fato de a
pressio ventricular esquerda estar aumentada, o
enchimento diastélico nao ocorre em plenitude,
caracterizando uma disfuncao diastolica. Com 1sso,
hd 0 aumento do volume de sangue dentro do atrio
esquerdo, podendo levar ao aumento da pressio
nessa cavidade e ao quadro de hipertensio arterial
pulmonar.

A pericardite constritiva, por sua vez,
resulta de espessamentos inflamatérios e fibroticos
do pericardio, que podem ser causados, por
exemplo, por infeccao e por imnfarto agudo do
miocardio. O  espessamento do  pericardio
compromete o enchimento ventricular, por conta
do aumento de pressao ventricular esquerda, o que
ocasiona o congestionamento de sangue no atrio
esquerdo e na regiao pos-capilar pulmonar,
acarretando possivelmente HAP'.

3. Doengas pulmonares hipoxémicas

Dando continuidade para causas que
podem desencadear o quadro de HAP, temos as
doencas pulmonares hipoxémicas, em que o0s
nivels de oxigenacao ficam baixos ao ponto de
aclonar os quimiorreceptores de maneira continua.
Vale destacar que temos uma variedade de
doencas pulmonares que podem desencadear uma
HAP, com destaque para: doenca pulmonar
obstrutiva cronica (DPOC), doencas itersticiais,
apneia obstrutiva do sono (AOS) e doenca da
altitude ou hipobaropatia.

Esse grupo de doencas é considerado a
segunda  causa mais comum de HAPYV
principalmente em 1dosos!. Resultado de um
comprometimento cronico do intersticio pulmonar
e a menor area capilar, que geram uma ativacio
vasoconstritora de hipoxemia e um
remodelamento vascular ao dificultar a liberacao
de vasodilatadores como oxido nitrico e
prostaglandinas.



Sendo DPOC uma doenca conhecida por
sua correlacio com o fumo, uma de suas
complicacoes a longo prazo é a HAP, dado que
compromete todo o parénquima pulmonar, sendo
mclusive comum a evolucio para cancer do
pulmio. Comprovado de que cerca de 909% dos
pacientes que tém DPOC em estigio 4
desenvolvem HAP".

Ja a AOS consiste na obstrucaio da
passagem de fluxo respiratorio devido ao
colabamento no sistema respiratorio em sua parte
superior. Dificuldade de manter o sono, roncos,
€ngasgos, Sono Inquieto € sem repouso estao entre
0s principais sinais ¢ sintomas dessa doenca, muitas
vezes percebida primeiro pelo cénjuge que divide
0 espaco, ¢ se nao tratado a longo prazo pode
trazer consequéncias cardiovasculares irreversiveis.

Por dlimo, a doenca da altitude ou
hipobaropatia ¢ comum em pessoas que vivem
2500 metros acima do nivel do mar, em que o
oxigénio nao chega na concentracio adequada aos
alvéolos, ao gerar uma sensac¢ao de desconforto.

4. Shunts intracardiacos congénitos da
esquerda para a direita

Ja em doencas que compdem o primeiro
grupo da classificacio da WHO, estas sio
alteracoes  congénitas  que  dificultam o
funcionamento normal da oxigenacao pelo desvio
do sangue e que sio resolvidas por melo cirdargico.
Representam cerca de 3000 adultos a cada 1
milhao de habitantes, ao se tornar uma realidade
significativa fora do setor pediatrico,
principalmente nos paises desenvolvidos'®. Em
uma analise diagnostica que repercute em HAP
cerca de 4-6% dos adultos, temos em destaque a
Sindrome de Eisenmenger, HAP associado a
cortocircuitos sistémicos pulmonares prevalentes,
HAP desencadeados por pequenas causas ¢ HAP
com cardiopatia congénita com defeito cardiaco
corrigido!?,
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Primeiramente, na Sindrome de
Eisenmenger'®, sintomas como clanose, sincope,
dispnela aos pequenos esforcos, palpitacio, dor
toracica e fadiga sio os primeiros indicios do
comprometimento cardiovascular, ¢ mesmo que
com o avanco do diagnoéstico precoce, apos sua
evolu¢ao para HAP e aumento da resisténcia
vascular, hd pouco que pode ser feito pelo paciente
para corrigir o problema, aumentando cerca de
12,8 vezes a mortalidade em relacio a populacao
geral .

Ja associado, em segundo lugar, a
cortocircultos sistémicos pulmonares prevalentes,
leva-se em consideracio a comunicacao direita-
esquerda principalmente ducto arterioso, em que
nao ha um correta separacio entre uma artéria
pulmonar e a aorta resultando em mistura de
sangue oxigenado e nio oxigenado, com a
classificacao de Collett ¢ Edwards ou de Van
Praagh quanto a seu comprometimento'®. Ja HAP
desencadeados por pequenas causas, diz respeito a
comunicacoes entre camaras, como defeitos no
fechamento do forame oval no septo atrial (ostium
secundum), na parte antero inferior do septo
devido a um defeito dos coxins endocardicos
(osttum primum) e na parte posterior perto retorno
anomalo de sangue para o atrio direito ou vela cana
(se1o0 venoso)!®. Por uliumo sertam as HAP com
cardiopatia congénita com defeito cardiaco
corrigido, que sertam pacientes que foram
submetidos a correcoes cirargicas por seus
respectivos defeitos, mas os pacientes permanecem
com sequelas ao longo da vida.

Todos os quadros acima mencionados tém
seu diagnostico cursado com radiografia do torax,
eletrocardiograma e ecocardiograma. Sendo que a
Sindrome de Fisenmenger também se utiliza do
cateterismo cardiaco para esse im!>,

Os diagnosticos riam depender da historia
clinica  do  paciente, assim como testes
complementares respectivos as particularidades de
cada um.



5. Tromboembolismo pulmonar crénico

O tromboembolismo pulmonar (TEP) ¢
causado pela obstrucao total ou parcial de ramos
da artéria pulmonar. Os fatores de risco sio
aqueles que propiciam as condicoes da triade de
Virchow: estase do fluxo sanguineo, lesio ou
iflamacao endotelial e estados de
hipercoagulabilidade. O TEP ¢ a principal
complicacio da trombose venosa profunda (T'VP),
condi¢ao em que trombos se formam no mterior
de velas profundas, principalmente dos membros
mferiores, ¢ podem migrar até a crculacao
pulmonar, causando a embolia neste local.

MANIFESTACOES CLINICAS

Os primeiros sinais e sintomas da HAP
mcluem dispneia progressiva, fraqueza e fadiga
cronica. Com a progressao da condicio, surgem
sintomas tipicos de insuficiéncia cardiaca direita,
como estase jugular, angina, clanose, edema
periférico e, em casos mais avancados, sincope.
Sintomas menos comuns podem incluir tosse,
rouquidio e hemoptise.

DIAGNOSTICO

O diagnostico da HAP é fundamentado na
historia  clinica do  paciente, em exames
laboratoriais e radiologicos. Diante de suspeita de
HAP, com Dbase em sinals e sintomas
caracteristicos, segue-se um algoritmo diagnoéstico
para confirmar a condicio e determinar sua
etiologia, de acordo com as cinco classificacoes
existentes, que sao essencials para orientar o
tratamento adequado.

O processo 1nicia com a realizacio de um
ecocardiograma para avaliar a probabilidade de
HAP. Com resultado indicando intermediiria ou
alta  probabilidade, sio  avaliados  dados
ecocardiograficos e fatores de risco na histéria do
paciente para possivels doencas do coracao
esquerdo, entre elas, nsuficiéncia cardiaca ou
valvulopatia, associadas a HAP do grupo I1.
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Na auséncia de smais de doenca cardiaca
esquerda, exige-se uma busca por doencas
pulmonares cronicas, tanto obstrutivas quanto
restritivas, incluidas no grupo III, através de
exames como tomografia de térax, prova de funcao
pulmonar, polissonografia e gasometria arterial. Se
0s exames nio revelarem uma etiologia clara,
considera-se a possibilidade de uma embolia
pulmonar como causa da HAP, grupo IV, que
engloba as obstrucoes da artéria pulmonar. Para
1550, € realizada a cintilografia de malacio/perfusao,
ou a angiotomografia pulmonar.

Caso a etiologia permaneca indefinida, ¢
necessaria a realizacao do cateterismo cardiaco
direito, um procedimento nvasivo que atua como
exame padriao-ouro para a confirmacao da HAP.
Resultado de pressio arterial pulmonar média
(PAPm) >20mmHg confirma a condicao. Porém,
ainda ¢ preciso distinguir a HAP pré-capilar da
pos-capilar. Isso é analisado através da medida de
pressiao de oclusiao capilar pulmonar (POCP), que
quando >15mmHg com uma resisténcia vascular
pulmonar (RVP) <2 WU (unidades Wood)
mdicaria uma HAP pos-capilar, com causa cardiaca
esquerda (grupo II). Entretanto, uma POCP
<15>mmHg e uma RVP >2 WU indicaria uma
HAP pré-capilar isolada, que requer uma
complexa nvestigacio adicional para as etiologias
do grupo I de HAP. Além disso, pode haver a
condicio mista de pré e pos-capilar, com POCP
>15mmHg e RVP >2 WU, de causas incluidas nos
grupos Il e V.

O algoritmo seguido a partir de uma HAP
pré-capilar 1solada, com etiologia ainda indefinida,
engloba diversas possiveis causas. Uma historia
médica bem detalhada é requenda, além de
inumeros exames laboratoriais como hemograma,
sorologia para HIV, FAN para HAP associada a
colagenoses, testes genéticos para HAP hereditaria,
USG de abdome para esquistossomose e analisar,
também, exposicao a medicamentos que poderiam
mduzir HAP. Com todas essas etiologias
descartadas, fecha-se o diagnostico de HAP
1diopaticaZ.



No exame fisico, geralmente o primeiro
sinal a ser observado é o aumento da mtensidade
do componente pulmonar da segunda bulha
cardiaca na ausculta, além dos smas de
msuficiéncia ventricular direita, como aumento da
pressdao venosa jugular, com onda A proeminente,
terceira ou quarta bulha do ventriculo direito,
hepatomegalia, ascite e sopro regurgitante
tricuspide!.

O tromboembolismo pulmonar (TEP) ¢
causado pela obstruciao total ou parcial de ramos
da artéria pulmonar. Os fatores de risco sio
aqueles que propiciam as condicoes da triade de
Virchow: estase do fluxo sanguineo, lesio ou
mflamacao endotehal e estados de
hipercoagulabilidade. O TEP ¢ a principal
complicacio da trombose venosa profunda (T'VP),
condi¢ao em que trombos se formam no mterior
de velas profundas, principalmente dos membros
mferiores, ¢ podem migrar até a crculacao
pulmonar, causando a embolia neste local. Outras
causas de obstru¢ao pulmonar incluem particulas,
como gordura, liquido ammniético, ovos de
esquistossomo, células cancerosas, bolhas de ar e
drogas. Neste processo, ocorre um aumento
progressivo  da  resisténcia, resultando em
sobrecarga crescente, que pode levar a dilatacao e
eventual insuficiéncia do ventriculo direito’.

ESTRATIFICACAO DE RISCO

Ap6s o diagnoéstico, o paciente deve ter o
seu r1isco avaliado. Para 1sso, as ferramentas
utilizadas sao a classificacio da NYHA/OMS e a
distincia percorrida em um teste de caminhada por
6 minutos. Os pacientes considerados de baixo
risco sao aqueles que preenchem os critérios de
classe funcional I ou II do NYHA e conseguem
andar mais do que 440 metros em 6 minutos.
Agora, caso o paciente preencha apenas um
critério de alto risco, como classe funcional IV ou
andar menos de 165 metros, uma andlise adicional
deve ser realizada através de um exame
hemodinimico 1nvasivo. Dessa forma, o exame
mdicando uma pressao de atrio direito maior que
14 mmHg, saturacio venosa central menor que
60% ou indice cardiaco menor que 2 I/min/m?2, é
considerado um paciente de alto risco?.
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TRATAMENTO

A abordagem terapéutica é personalizada e
depende da classificacao etiologica dos grupos 1 a
5 e da estratificacio de risco. O tratamento,
micialmente, possur uma divisio em trés etapas:
tratamento geral ou de suporte para todos os
grupos; tratamento medicamentoso especifico,
quando houver indicacio; e cirargico, com
transplante de pulmio, quando a resposta
terapéutica for madequada e o risco alto.

As medidas do tratamento geral incluem a
assisténcia  multiprofissional — aos  pacientes,
buscando otimizar as atividades diarias frente a
limitacio funcional decorrente da doenca. A
pratica de exercicios e reabilitacio fisica deve
acontecer com exercicios aerobicos leves a
moderados (nao excedendo 120 bpm e com
manutencio de uma SpO2 maior que 85 a 90%),
sendo realizados, preferencialmente, em centros
sob supervisiao de fisioterapeuta ou educador fisico
especializado. O  treinamento  muscular  de
resisténcia e forca periférica, central e respiratoria
deve ser complementar ao aerobico, como parte
de programas de reabilitacio cardiopulmonar
multidisciplinar.

Além disso, deve-se atentar para a
necessidade de suporte psicoldgico, em razio do
mmpacto da doenca sobre aspectos emocionais,
sociais e financeiros dos pacientes e da familia.
Outras medidas relevantes siao a vacinacao
pneumococica e contra Influenza, além da
restri¢ao de sdédio na dieta (menos de 2,4g/dia).

Na terapia de suporte com medicamentos
adjuvantes, o tratamento com anticoagulante oral
pode ser considerado em pacientes do grupo 1,
com HAP idiopatica, apds andlise de risco
beneficio. Ja em pacientes com HPTEC (grupo 4),
ocorre o tratamento continuo com anticoagulantes
a partir da suspeita diagnostica. Ademais, diuréticos
sao utihzados para pacientes com sinais de
descompensacio da mnsuficiéncia cardiaca direita e
retencao hidrica. O uso de oxigenioterapia
continua estd mdicado na presenca de PaO2
consistentemente < 60 mmHg ou SaO2 < 90% em
repouso. Durante o exercicio, a suplementa¢ao de
02 deve ser oferecida para manter satura¢ao maior
que 88 a 90%. Além disso, como a deficiéncia de
ferro ¢ comum em pacientes com HAP, deve-se
monitorar a sua concentra¢ao regularmente.



Ja no tratamento medicamentoso
especifico, as escolhas da terapia acontecem de
acordo com testes de vasorreatividade e da
estratificacao de risco. Nesse sentido, podem ser
feitas monoterapias ou terapias combinadas entre
os farmacos, escalonando conforme a evolucao do
risco e da estratificacaio. Entre as classes
medicamentosas utilizadas estio: os Bloqueadores
dos Canais de Cilcio (BCC) - nifedipino e
anlodipmo; os mibidores da fosfodiesterase 5
(PDEJS1) - sildenafila; os antagonistas de receptor
da endotelina 1 (ERA) - ambrisentana e
bosentana; ¢ o prostanoide - lloprosta.

Deve-se realizar um acompanhamento
regular dos pacientes, a cada 3 a 6 meses. Apds o
micio do tratamento, durante as avaliacoes clinicas
periddicas, os pacientes devem ser novamente
estratificados e avaliados. Os pacientes que
apresentarem resposta terapéutica adequada e
baixo risco deverao manter a terapia e o
acompanhamento. Para os pacientes que evoluam
ou mantenham sua classificacio de risco alto, o
tratamento deve ser escalonado, podendo alcancar
uma terapla maxima combinada tripla, com
priorizacao da avaliacio para transplante de
pulmido. A monitorizacdo deve incluir, ainda, a
avaliacio de eventos adversos relacionados ao uso
dos  medicamentos, especialmente  quando
combinados.
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