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Este documento é a primeira etapa no processo de elaboragao
de uma diretriz baseada em evidéncias cientificas e tratara de
identificar os aspectos mais importantes a serem abordados na
atualizacdao da diretriz sendo a base para a estruturacao das
perguntas clinicas que serao objeto de busca na literatura
cientifica.




Proposta de atualizacdo da Diretriz de Hipertensao Arterial Pulmonar

A hipertensdo pulmonar é uma desordem fisiopatolégica em que ha elevacdo
da pressdo sanguinea nas artérias pulmonares. Envolve multiplas condicdes clinicas e
pode agravar doencas cardiovasculares e pulmonares. Com o intuito de categorizar as
multiplas condi¢Ges clinicas da hipertensao pulmonar (HP), dividiu-se em cinco grupos,
de acordo com as caracteristicas clinicas e estratégias de tratamento (Quadro 1).

A HAP é uma anormalidade circulatéria, definida como pressdao arterial
pulmonar média acima ou igual a 25 mmHG, em repouso, e pressdao de oclusdo da
artéria pulmonar ou pressao diastdlica final do ventriculo esquerdo igual ou abaixo de
15 mmHg. E uma sindrome grave, que ocorre devido a elevacdo da resisténcia vascular
na pequena circulagdo e consequentemente, hipertrofia e faléncia do ventriculo
direito.

Quadro 1. Classificagao clinica da hipertensao pulmonar (Galie, 2015)

1 Hipertensdo arterial pulmonar
1.1 |diopatica
1.2 Hereditaria
1.2.1  BMPR2
1.2.2 ALK-1, ENG, SMADY9, CAV1, KCNK3
1.2.3  Desconhecido
1.3 Induzidas por drogas e toxinas
1.4 Associada a:
1.4.1 Doengas do tecido conjuntivo
1.4.2  Infeccdo por HIV
1.4.3 Hipertensao portal
1.4.4  Doengas cardiacas congénitas (DCC)
1.45 Esquistossomose
1’ Doencga veno-oclusiva pulmonar ou hemangiomatose capilar pulmonar
1" Hipertensdo pulmonar persistente do recém-nascido (HTPRN)

2 Hipertensdo pulmonar por doenca cardiaca esquerda
2.1 Disfuncdo sistdlica do ventriculo esquerdo
2.2 Disfungdo diastdlica do ventriculo esquerdo
2.3 Doenga valvular
2.4 Obstrugdo congénita/adquirida da via de saida do ventriculo esquerdo e miocardiopatias
congénitas
3 Hipertensdo Pulmonar a Doen¢a Pulmonar ou Hipoxemia
3.1 Doenga pulmonar obstrutiva crénica
3.2 Doenga intersticial pulmonar
3.3 Outras doengas pulmonares com padrdao misto obstrutivo e restritivo
3.4 Doenga respiratoria do sono
3.5 Hipoventilagdo alveolar
3.6 Exposigdo cronica a alta altitude
3.7 Anomalias do desenvolvimento
4  Hipertensdo Pulmonar por Doenca Tromboembdlica Crénica (HPTEC)
4.1 Hipertensdo pulmonar tromboembdlica cronica




4.2.1  Angiossarcoma

4.2 Outras obstrugdes da artéria pulmonar

4.2.2  Outros tumores intravasculares

4.2.3 Outros tumores intravasculares

4.2.4  Estenoses congénitas das artérias pulmonares
4.2.5  Parasitas (hidatidose)

esplenectomia.
linfangioleiomiomatose.

tireoidopatias

5 Hipertensdo Pulmonar por Mecanismo desconhecido e/ou Multifatorial
5.1 Doengas hematoldgicas: anemia hemolitica crénica, sindromes mieloproliferativas,

5.2 Doengas sistémicas, sarcoidose, histiocitose pulmonar de células de Langherans,
5.3 Doengas metabdlicas: doenga do armazenamento do glicogénio, doenga de Gaucher,

5.4 Outras: Microangiopatia trombdtica do tumor pulmonar, mediastinite fibrosante,
insuficiéncia renal cronica (com / sem didlise), hipertensdo pulmonar segmentar.

No PCDT do Ministério da Saude de 2014 existem trés vias metabdlicas em que

os medicamentos podem atuar: via do éxido nitrico, da endotelina e da prostaciclina.

Além disso, tem-se a terapia medicamentosa adjuvante e a ndo medicamentosa,

detalhadas no Quadro 2.

Quadro 2. Terapias para o tratamento de hipertensdo arterial pulmonar (Brasil, 2014).

Tratamento Medicamento Dosagem inicial Dose maxima/dia
medicamentoso
especifico Nifedipino 30mg/dia 240mg/dia
Anlodipino 5mg/dia 20mg/dia
Sildenafila 60mg/dia Dose maxima
utilizada nos ensaios:
240mg/dia
lloprosta 2,5mcg/nebulizagio* 45mcg/dia
Ambrisentana 5mg/dia 10mg/dia
Bosentana 62,5mg/dia por 4 semanas, elevando para
125mg/dia
Tratamento Anticoagulantes
medicamentoso
adjuvante Diuréticos
Digitalicos (uso controverso)
Tratamento ndo | Restricdo do consumo de sddio para menos que 2,4g/dia
medicamentoso
Evitar a gestagao
Exercicio fisico (para algumas indicagGes)




Oxigenoterapia (para algumas indicagoes)

* podendo ser aumentada para 5mcg

A terapia medicamentosa inicial, indicada pela diretriz, ocorre em monoterapia,
de acordo com esquemas terapéuticos:

e 12 opcdo: Bloqueadores do canal de célcio (Nifedipino ou Anlodipino);
e 22 opgao: Sildenafila ou lloprosta;
e 32 Ambrisentana ou Bosentana (caso tenha efeitos adversos ou falha

terapéutica a Sildenafila ou lloprosta).

A atual diretriz (Brasil, 2014) sera revista em relacdo a sua estrutura e
medicamentos recomendados. Como uma lista inicial de tépicos para realizar revisao
das evidéncias, sugerimos:

1. Um tépico crucial é atualizar os critérios para dispensacdo de medicamentos,
uma vez que recentemente varios artigos modificaram a necessidade de

exames complementares. Ndo serdo incluidos pacientes pediatricos.

Perguntas

2. Ainclusdo da nova classificacdo clinica e hipertensdo pulmonar (Galie, 2015).

3. Rediscutir os critérios diagndsticos para o inicio do tratamento medicamentoso.

4. Estratificar a avaliacdo da eficacia por hipertensao arterial pulmonar (HAP) e
hipertensao pulmonar tromboembdlica crénica (HPTEC).

5. Discutir a inclusdo do medicamento Riociguat para tratamento de hipertensao
pulmonar tromboembdlica crénica (HPTEC) para pacientes ndo cirurgicos.

6. Discutir a inclusdo do medicamento Macitentan para tratamento de
hipertensao arterial pulmonar (HAP).

7. Discutir a inclusdo do medicamento Selexipag para tratamento de hipertensao
arterial pulmonar (HAP).

8. Discutir a inclusdo do medicamento Tadalafila para tratamento de hipertensao
arterial pulmonar (HAP).

9. Discutir a inclusdo do medicamento Treprostinila para tratamento de

hipertensdo arterial pulmonar (HAP).



10. Discutir a inclusdo do esquema terapéutico com combinacdo de medicamentos
(duas ou trés vias de atuacao).
11. Reabilitacdo com atividade fisica para pacientes com hipertensdo pulmonar.

12. N3o incluir o prognéstico de hipertensao pulmonar.
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