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:=| INTRODUCAO

A Hipertensdo Pulmonar (HP) é uma sindrome clinica e hemodindmica que resulta no aumento da re-
sisténcia vascular na pequena circulagdo, elevando os niveis pressoricos na circulagdo pulmonar.
Incidéncia mundial> entre 2 e 5 pacientes acometidos a cada milhdo de adultos/ano

Sobrevida mediana->2,8 anos.

Classificagdo da Hipertensdo Pulmonar (HP)

Caracteristicas

Definigao Grupos clinicos
PAPmM pPocCP RVP
HP pré-capilar >20 mmHg <15 mmHg >2 WU 1,3,4e5
HP poés-capilar isolada >20 mmHg >15 mmHg <2 WU 2e5
HP pré e pés-capilar combinada >20 mmHg >15 mmHg >2 WU 2e5

PAPm: pressao arterial pulmonar média; POCP: pressdo de ocluséo capilar pulmonar; RVP: resisténcia vascular pulmonar; WU: unidades Wood.‘

A classificagdo mais atual da HP divide-se em cinco subgrupos, de acordo com mecanismos fisiopatold-
gicos similares, apresentacdo clinica, caracteristicas hemodinamicas e abordagem terapéutica:

e Grupo 1: Hipertensdo arterial pulmonar (HAP);

e Grupo 2: HP devido a doenga cardiaca esquerda;

e Grupo 3: HP devido a doenga pulmonar ou hipoxia;

e Grupo 4: HP devido a obstrugdo de artérias pulmonares;

e Grupo 5: HP com mecanismos multifatoriais ou ndo claros.
Aidentificagdo de fatores de risco e da doenga em seu estagio inicial e o encaminhamento agil e adequado
para o atendimento especializado ddo a Atengdo Primdria um carater essencial para um melhor resultado
terapéutico e progndstico dos casos.

Y* DIAGNOSTICO

O diagndstico é complexo e requer uma extensa avaliagdo clinica, laboratorial e radioldgica.
Sinais e sintomas de HP: sdo bastante semelhantes aos de outras causas de insuficiéncia respira-
tdria cronica, como dispneia progressiva, fadiga cronica, fraqueza, angina, estase jugular, cianose,
pré-sincope e sincope.

Achados fisicos: podem incluir elevagdo ou retracdo paraesternal esquerda, segunda bulha car-
diaca aumentada, terceira bulha cardiaca do ventriculo direito, pressdao venosa jugular elevada
com forma de onda anormal, pulsos arteriais de baixo volume, hepatomegalia, ascite, edema
periférico e sopro regurgitante trictspide.

Varias doengas podem ter acometimento vascular pulmonar e HP: esclerodermia (até 27% de
HP), esquistossomose (7,7% de HP na doenga hepatoesplénica), hipertensdo portal (7,2% de HP
em candidatos a transplante hepatico), infec¢do pelo HIV (0,5% de HP) e embolia pulmonar (5,1%
de prevaléncia de HP tromboembdlica cronica (HPTEC).

Alguns farmacos também podem estar associados a HP

EXAMES COMPLEMENTARES - cada um com sinais especificos sugestivos de HP
e Radiografia de tdrax.
e Eletrocardiograma.
* Prova de fungdo pulmonar e oximetria.
e Ecocardiograma (além de avaliar a velocidade de regurgitagdo de fluxo na valvula tricuspide,
também permite a confirmacgdo de shunt cardiaco e de cardiopatia congénita).
e Tomografia de torax.
* Polissonografia.
¢ Cintilografia de inalagdo/perfusio.
¢ Cateterismo cardiaco direito.
¢ Teste de vasorreatividade.
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127.2 Outra hipertensdo pulmonar secundaria ]

127.8  Outras doengas pulmonares do coragdo
especificadas (HAP associada a cardiopatias
congénitas/sindrome de Eisenmenger)

A excecdo da HAP idiopatica e familiar, todas as de-
mais enfermidades devem ser acompanhadas de CID
secunddrio, que especifique a situagdo associada a HP.

(& CRITERIOS DE INCLUSAO

Serdo incluidos neste Protocolo todos os pa-

cientes com HP:

1. Hipertensao arterial pulmonar (HAP).

2. HP devido a doenga cardiaca esquerda.

3. HP devido a doenga pulmonar ou hipdxia.

4. HP devido a obstrugdo de artérias pulmona-
res (HPTEC);

5. HP com mecanismos multifatoriais ou nao
claros.

Serdo incluidos para tratamento medicamento-
so especifico os do grupo 1 (HAP), diagnostica-
dos por cateterismo cardiaco direito, com PAPm
>25 mmHg E POCP <15 mmHg E RVP >2 WU.

Serdo elegiveis ao transplante de pulmao os pa-
cientes com HP que n&o atingirem o baixo risco
apesar de estarem em uso de terapia tripla com
dose otimizada e que apresentarem condigGes
clinicas para o transplante, conforme o vigen-
te Regulamento Técnico do Sistema Nacional
de Transplantes, e as idades minima e maxima
atribuidas aos respectivos procedimentos na
Tabela de Procedimentos, Medicamentos, Or-
teses, Proteses e Materiais Especiais do SUS.

(& CRITERIOS DE EXCLUSAO

Intolerancia, hipersensibilidade ou contraindi-
cagdo serdo os critérios de exclusdo ao uso dos
respectivos medicamentos preconizado neste
Protocolo.
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DIAGNOSTICO (continuagdo)

e Exames laboratoriais - uma vez confirmada a presenca de HP via cateterismo cardiaco direito e feita a classificagdo da etiologia da HP como sendo
grupo 1, as condigGes associadas devem ser pesquisadas - realizar hemograma, exame parasitologico de fezes, pesquisa de anticorpo antinuclear,
aminotransferases/transaminases (ALT/TGP e AST/TGO), gasometria arterial, de anticorpos anti-DNA, de fator reumatoide, de anticorpo anti-HIV, de
HbsAg, de anticorpo anti-HBC (IgG), de anticorpo anti-HCV. Cabe, também, nesse momento a realizagdo de uma ultrassonografia de abdome, para
descartar sindrome portopulmonar ou esquistossomose grave.

Observar o algoritmo diagndstico de hipertensao pulmonar no fluxograma no final deste PCDT Resumido.
Apos o diagndstico de HP, antes do inicio do tratamento especifico - avaliar gravidade (a cada 2 a 6 meses) (quadros a seguir).

Risco de morte dos pacientes com HAP:

Estratificacdo de risco de morte em um ano dos pacientes com HAP:

Variaveis Risco baixo Risco intermediario Risco alto (CF IV) Mortalidade estimada em 1 ano
(CF1, 1) (CF 1) Determinantes do
. progndstico . . Risco intermediario .
Clinicas e TC6M > 440 m TC6M 165-440m  TC6M < 165 m Risco baixo < 5% 5-10% Risco alto > 10%
funcionais*
Sinais clinicos de Ausente Ausente Presente
Hemodinamicas Opcional Opcional Mandatéria insuficiéncia VD
Pressdo de Pressdo de Pressdo de _ N3o Lenta Répida
AD <8 AD 8-14 AD > 14 Progressdo sintomas p
SV02 > 65% SVO2 60- 65% SV02 < 60% Sincope N3o Ocasionalmente*  Repetidamente**
Classe funcional (Al 1} 1\
*Avaliadas a cada 3-6 meses. CF: classe funcional; AD: atrio direito (em mmHg); TC6M: teste .. )
de caminhada de 6 minutos; SVO2: saturagdo venosa central Distancia caminhada > 440 m 165-440 m <165m
em teste dos 6 min.
Classificagdo funcional da HAP: Pico VO2: Pico VO2: Pico VO2:
Teste do exercicio >15 (>65% pred.) 11-15(35-65% pred.) < 11 (<35%pred.)
_ . cardiopulmonar Inclinagdo: Inclinagdo: Inclinagdo
Classe Caracteristicas clinicas VE/VCO2 < 36 VE/VCO2 36-44.9 VE/VCO2 245
HAP sem limitacdo das atividades fisicas. Atividades fisicas ha- Examesdeimagem  Area AI? <18cm*  Area AD 18_%6 Area AD >26cm?
| bituais ndo causam dispneia ou fadiga excessiva, dor toracica (Eco, RM tdrax) Auséncia de DP cm?- Ausénciaou  DP presente
ou pré-sincope. minimo DP
HAP c/discreta limitagdo das atividades fisicas. Conforto no Parametros hemodi- Pressdo AD < 8 Pressdo AD 8-14 Pressdo AD >14
1 repouso, mas atividades fisicas habituais causam dispneia, fa- nAmicos IC>2,5 1C2,0-2,4 IC<2,0
diga excessiva, dor toracica ou pré-sincope. Sv02 > 65% SvO2 60-65% Sv02 < 60%
HAP c/relevante limitagdo das atividades fisicas. Conforto
n re .repo.uso, R e.Sforclos me.nores qu? athldadef flsn:as VD: ventriculo direito; pico VO2: consumo de oxigénio de pico (mL/min/kg); Alga VE/VCO2:
ha!:ntluals causam dispneia, fadiga excessiva, dor toracica ou equivalente ventilatorio para o CO2; AD: &trio direito (mmHg); DP: derrame pericardico; IC:
pre-sincope. indice cardiaco (I/min/m?); SvO2: saturagdo venosa central.
*Sincope ocasional durante exercicio brusco ou intenso, ou sincope ortostatica ocasional
HAP com incapacidade para realizar qualquer atividade fisica num paciente previamente estavel. **Episddios repetidos de sincope, mesmo em atividade
sem sintomas. Pacientes manifestam sinais de faléncia ven- fisica leve ou regular.
v tricular direita. Dispneia ou fadiga podem estar presentes no

repouso e o desconforto aumenta com qualquer esforgo feito. 7

& TRATAMENTO

A defini¢do do tratamento depende da classificagdo etioldgica (grupos 1 a 5) e da estratificagdo de risco. Esta dividido em 3 etapas principais: 1) medidas gerais
ou tratamento de suporte, para todos os grupos; 2) tratamento medicamentoso especifico por grupo, quando houver indicagdo; 3) tratamento cirurgico, com
transplante de pulmao, para os casos de resposta terapéutica inadequada.

e Medidas gerais e tratamento de suporte: Assisténcia multiprofissional; Treinamento muscular de resisténcia e forga periférica, central e respiratéria,
complementar ao treinamento aerdbico; Vacinar contra influenza e pneumonia pneumocdcica e o cartdao de vacinagdo deve ser mantido atualizado;
Atentar para a necessidade de suporte psicoldgico; Restricdo de sddio na dieta (menos de 2,4 g/dia) é aconselhada, especialmente nos pacientes com
disfungdo ventricular direita.

o Terapia de suporte (medicamentoso adjuvante)

= Anticoagulante oral - pode ser considerado HAP Idiopatica (HAPI), HAP Hereditaria (HAPH) e HAP pelo uso de anorexigenos. Portanto, no grupo 1
a decisdo sobre anticoagulagdo deve ser individualizada ap6s andlise de risco beneficio.

= Na HPTEC, preconiza-se tratamento continuo com anticoagulantes a partir da suspeita diagndstica.

= Diuréticos=> quando descompensacdo de insuficiéncia cardiaca direita e retengdo hidrica.

= Oxigenoterapia—> o uso da oxigenoterapia continua esta indicada na presencga de PaO2 consistentemente <60 mmHg ou Sa02 <90%, em repouso.
Durante o exercicio, a suplementacdo de 02 deve ser oferecida para manter saturagdao > 88% a 90%.

= Tratamento da anemia—> como a deficiéncia de ferro é comum, o monitoramento regular e a corre¢do devem ser considerados.

¢ Tratamento medicamentoso especifico: O tratamento deve ser iniciado de acordo com o resultado do teste de vasorreatividade e da estratificagdo de
risco; e sempre que a PAPm >25 mmHg (pacientes com PAPm entre 21 e 24 mmHg, devem ser cautelosamente monitorizados).



TRATAMENTO (continuagao)

p
FARMACOS Indicagdes para uso de tratamento em monoterapia na HAP.
e Ambrisentana: comprimidos de 5 e 10 mg.
e Anlodipino: comprimidos de 5 e 10 mg. HAPI, HAPH ou HAPD com teste de vasorreatividade pulmonar positivo em
« Bosentana: comprimidos de 62,5 e 125 mg classe funcional |-l e resposta hemodindmica sustentada apés 1 ano de BCC.
* Citrato de S|Iderjaﬁ|a: comprlrmdc:s de 20 mg. HAP que permanecem estdveis e estratificados com baixo risco apds trata-
e lloprosta: solugdo para nebulizagdo contendo 10 mcg/mL. mento prolongado (>5-10 anos) com monoterapia.
¢ Nifedipino: capsula ou comprimidos de 10 mg.
e Selexipague: comprimidos de 200 mcg, 400 mcg, 600 mcg, 800 mcg, HAPI >75 anos e com multiplos fatores de risco para insuficiéncia cardiaca com
1.000 mcg, 1.200 mcg, 1.400 mcg ou 1.600 mcg FE preservada (hipertensdo arterial sistémica, diabetes melito, doenca arterial
coronariana, fibrilagdo atrial, obesidade).
No plano de tratamento -> monoterapia inicial (de acordo com grupo es- Suspeita ou alta probabilidade de doenga pulmonar venoclusiva ou hemangio-
pecifico conforme quadro 5) = para aqueles de risco intermediario ou matose pulmonar capilar.
de baixo risco e sem critério para monoterapia = terapia dupla - se ndo . . - , . i
. R p R P EER Terapia combinada n&o disponivel ou contraindicada (ex. doenga hepdtica gra-
tiverem sucesso - terapia tripla. )
Terapl‘j:\ ge acompanhamento = EUBE L L B SRR, CRIE Nt novam.ente Pacientes com doenga muito leve (ex. CFl, RVP 3-4 WU, PAPm <30mmHg, ven-
os p.aueptes - dl.an'.ce de resposta adeqada, mapter tr.atamento -> diante triculo direito normal no ecocardiograma).
de risco intermedidrio ou alto, escalonar a terapia. Pacientes que evoluam
ou mantenham a sua classificagdo de risco alto, o tratamento deve ser
escalonado para terapia maxima combinada tripla, com priorizagdo do HAP: hipertensdo arterial pulmonar; HAP-I: HAP idiopatica; HAP-H: HAP
transplante de pulmao. hereditéria; HAP-D: HAP induzida por drogas e toxinas; BCC: bloqueadores dos
canais de calcio; CF: classe funcional; RVP: resisténcia vascular pulmonar; PAPm:
Beneficios esperados do tratamento medicamentoso da HAP sdo a me- pressdo de artéria pulmonar média
Ihora da capacidade de exercicio, da classe funcional e dos parametros
hemodinamicos.
- J

(® CASOS ESPECIAIS

Pacientes pediatricos

Seguir as mesmas orientagdes fornecidas aos adultos, atentando-se para as doses preconizadas para as criangas das alternativas terapéuticas.

A distribuigdo de etiologias em HP pediatrica é diferente da dos adultos, com maior predominancia de HAP idiopatica, HAP associada a doengas cardiacas
congénitas (HAP-DCC) e HP associada a doengas pulmonares do desenvolvimento.

Mulheres em idade fértil e pds-menopausa
A gravidez estd associada a uma taxa de mortalidade substancial na HAP e, portanto, a recomendacdo geral é de que todas as pacientes com HAP evitem a
gravidez.

# MONITORAMENTO

Os pacientes com HAP devem ser submetidos a avaliagdo clinica peridédica com equipe de servigo especializado ou de centro de referéncia (pneumologistas,
cardiologistas e reumatologistas, quando necessario) a cada 3 a 6 meses. A indicacdo do cateterismo cardiaco direito na re-estratificagdo deve ficar a critério do
centro de referéncia e do médico assistente e deve ser utilizada quando as outras medidas de estratificagdo de risco ndo forem possiveis de avaliar.

A monitorizacdo da resposta clinica dos pacientes devera incluir, ainda, avaliagdo de eventos adversos relacionados ao uso dos medicamentos, especialmente
quando em uso combinado.

£t REGULACAO E CONTROLE

Devem ser observados os critérios de inclusdo e exclusao de pacientes deste PCDT, a duragdo e a monitorizagdo do tratamento, bem como a verificagao periédica
das doses prescritas e dispensadas e a adequagao de uso de medicamentos. Casos de HP devem ser atendidos em hospitais habilitados em Pneumologia e com
porte tecnoldgico necessario. Além da familiaridade que tais hospitais guardam com o estadiamento, tratamento e controle de eventos adversos, eles tém
toda a estrutura ambulatorial, de internagao, de terapia intensiva, de hemoterapia, de suporte multiprofissional e de laboratérios necessaria para o adequado
atendimento e obtengdo dos resultados terapéuticos esperados.

A adesdo aos medicamentos e sua correta utilizagdo devem ser monitoradas pelos servigos de assisténcia farmacéutica, a fim de contribuir com a melhoria no
tratamento, promovendo a qualidade do uso dos medicamentos, evitando-se o desperdicio dos recursos terapéuticos e preconizando trocas e interrupgoes,
quando adequado. Verificar na Relagdo Nacional de Medicamentos Essenciais (RENAME) vigente em qual componente da Assisténcia Farmacéutica se
encontram os medicamentos preconizados neste Protocolo. Os estados e municipios deverdo manter atualizadas as informagoes referentes aos registros de
estoque, distribuicdo e dispensagdo do(s) medicamento(s) e encaminhar estas informag¢des ao Ministério da Saude via Base Nacional de Dados de Agdes e
Servicos da Assisténcia Farmacéutica no ambito do Sistema Unico de Satide (BNAFAR), conforme as normativas vigentes.

Os procedimentos diagndsticos (Grupo 02 e subgrupos — clinicos, cirurgicos, laboratoriais e por imagem), terapéuticos clinicos (Grupo 03) e terapéuticos
cirdrgicos (Grupo 04) e de transplantes (Grupo 05 e seus seis subgrupos) da Tabela de Procedimentos, Medicamentos e Orteses, Proteses e Materiais Especiais
do SUS podem ser acessados, por codigo ou nome do procedimento e por codigo da CID-10 para a respectiva doenca, no SIGTAP (http://sigtap.datasus.gov.br/
tabela-unificada/app/sec/inicio.jsp), com versdo mensalmente atualizada e disponibilizada.
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Algoritmo diagndstico de hipertensao pulmonar.

Paciente com sinais e sintomas compativeis com Hipertensao Pulmonar

!

Realizagao de ecocardiograma

I
v v

Probabilidade ecocardiografica de Probabilidade ecocardiogréafica de
HP intermediaria ou alta HP baixa

v

Buscar outra etiologia para os
sintomas

Fatores de risco do paciente: idade Paciente possui
e comorbidades cardiovasculares fatores de risco ou dados Sim =
h g i Tratar as doengas do coragdo
(HAS, DM, FA, obesidade) E ecocard;ggrzggzgazog;pahvels Grupo Il esquerdo utilizando diurético e
Dados ecocardiograficos (tamanho coragdo esquerdo como sl ot
do AE, VE e septo) causa de HP?
i Nao
Tomografia de térax Paciente possui Sim
Prova de fungao exames compativeis Tratar as doengas pulmonares
Gasometria arterial > com doengas pulmonares ——>»  Grupolll —> utilizando oxigénio e
Polissonografia (se apresentar crénicas como broncodilatadores
sintomas de apneia) causa de HP?
N&o
Paciente possui Sim Avaliar as possibilidades de
Cintilografia exames compativeis s tromboendartectomia (angio-TC de
Inala¢ao/Perfusao com embolia pulmonar como Sl térax, arteriografia, cateterismo
causa de HP? cardiaco direito)
i Nao
Cateterismo cardiaco Nao
direito confirmou HP  j———» Buscar outras etiologias
(PAPmM > 20)?
‘ Sim
PAOP < 15
PAOP=>15 RVP > 2
Grupo |l il vo |

Hipertenséo Arterial Pulmonar

! |

Tratar as doengas do coragéo
esquerdo utilizando diurético e
vasodilatadores

Seguir algoritmo de HAP

HAS: hipertensdo arterial pulmonar; DM: diabetes melitus; FA: fibrilagdo atrial; AE: atrio esquerdo; VE: ventriculo esquerdo; HP: hipertensdo pulmonar; PAPm: pressao arterial
pulmonar média; PAOP: pressdo arterial pulmonar obstruida; RVP: resisténcia vascular pulmonar; HAP: hipertensdo arterial pulmonar.

¥ As informagdes inseridas neste material tem a finalidade de direcionar a DISQUE
consulta rapida dos principais temas abordados no PCDT. A versdo completa SAUDE )
MINISTERIQDA ~ Governo
SAUDE Federal
2023 e pode ser acessada em: https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/pro-

tocolos/portariaconjuntanol0pcdthipertensaopulmonar.pdf

E corresponde a Portaria Conjunta SECTICS/SAES/MS n2 10, de 18 de julho de 136 5”51.'



