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A hipertensdo pulmonar (HP) é a consequéncia hemodindmica comum a varias etiologias
e diversos mecanismos fisiopatoldgicos que determinam o aumento dos niveis pressoricos
no territério vascular pulmonar. O valor normal da pressdo media da artéria pulmonar
(PAPm) em repouso é 14 + 3 mmHg, sendo caracterizada a presenca de HP quando a
mesma se encontra maior ou igual a 20mmHg, de acordo com o consenso elaborado no
altimo Simposio Mundial de Hipertensdo Pulmonar, realizado em Nice em 2018.

A classificacdo atual da Hipertensdo Pulmonar, também definida no 6° Simposio Mundial
de HP, se baseia nos mecanismos fisiopatoldgicos da doenca de base, na etiologia,
na apresentacdo clinica, nas caracteristicas hemodindmicas e manejo terapéutico,
portanto, é de suma importancia, que ela seja mensurada de forma adequada e completa
porque ira definir a sua conducdo . Os pacientes sdo divididos em cinco grandes grupos,
a saber:

1. Hipertensdo Arterial Pulmonar (HAP)
A HAP engloba um conjunto de situacBes clinicas caracterizadas pelo
acometimento predominante do compartimento pré-capilar, portanto
caracterizada pela presenca de POAP < ou = a 15 mmHg, na auséncia de
doenca pulmonar ou tromboembdlica croénica.
1.1 HAP Idiopatica: A hipertensdo arterial pulmonar idiopéatica (HAPI) é definida por um
caso esporadico, sem qualquer antecedente familiar ou fatores de risco associados; &,
portanto, um diagnostico de exclusdo, sé possivel apds extensa investigacao diagnostica.
4 1.2 HAP Hereditaria
1.3 HAP induzida por drogas e toxinas
1.4 HAP associada a doengas sistémicas
1.4.1 HAP associada a doencas do tecido conectivo
1.4.2 HAP associada a Esquistossomose
1.4.3 HAP associado a infecgéo por HIV
1.4.4 Hipertensdo porto-pulmonar (HPoP)
1.4.5 HAP associada a doenca cardiaca congénita
Doenca pulmonar veno-oclusiva e Hemangiomatose capilar
Hipertensdo Pulmonar Persistente do Recém-nascido
HAP dos respondedores a longo prazo aos bloqueadores de canal de
calcio



2. Hipertensdo Pulmonar Causada por Doengas do Coragdo Esquerdo:
HP devido a insuficiéncia cardiaca com FE preservada
HP devido a insuficiéncia cardiaca com FE reduzida
Doengas cardiacas valvulares

3. Hipertensdo Pulmonar Causada por Doenc¢a Pulmonar e/ou Hipdxia:
Doencas pulmonares obstrutivas
Doencas pulmonares restritivas
Doencas pulmonares com padrdo misto
Hipdxia cronica sem doenca pulmonar estrutural
Doencas pulmonares do desenvolvimento

4. HP devido a obstrucéo das Artérias Pulmonares
Hipertensdo Pulmonar Tromboembolica Crénica
Sarcoma ou Angiossarcoma
Carcinoma renal
Tumores germinativos do testiculo
Outros tumores ndo malignos: leiomioma uterino
Estenose congénita da artéria pulmonar
Parasitas

5. Hipertensdo Pulmonar com Mecanismos Multifatoriais ou Ndo Esclarecidos
Disturbios  hematoldgicas:  Doengas mieloproliferativas, anemia falciforme,
esplenectomia

Doencas sistémicas: Sarcoidose, Histiocitose de células de Langerhans pulmonares,
linfangiomiomatose, neurofibromatose, vasculites
Doencas metabolicas relacionadas ao armazenamento de glicogénio, Doenca de Gaucher,
tireoidopatias

Outras: obstrucao tumoral, mediastinite fibrosante, doenca renal cronica dialitica
Doencas cardiacas/ pulmonares congénitas complexas: ventriculo Unico operado,
sindrome de Cimitarra operado, artéria pulmonar ausente, atresia pulmonar, entre outros.

O Ecocardiograma é uma excelente ferramenta de rastreamento na HP e é utilizado
para iniciar sua investigacdo. Além de estimar a pressdo na artéria pulmonar (PSAP), o
ECO também permite avaliar varios outros parametros sugestivos de hipertensao
pulmonar, tais como: aumento da dimensdo das cavidades cardiacas e da espessura
ventricular direita, a presenca de derrame pericérdico, dilatacdo do tronco da artéria
pulmonar e a retificacdo do septo. Porém o diagnostico definitivo da Hipertensdo Arterial



Pulmonar depende da realizacdo do estudo hemodinamico , ou seja, do cateterismo
cardiaco de cAmaras direitas.

Em concluséo, a classificacdo atual da hipertensdo pulmonar reflete um avanco muito
importante no conhecimento desta situacdo clinica nas Ultimas décadas. Permitiu a
realizacdo de inUmeros ensaios clinicos, acelerando o desenvolvimento do arsenal
terapéutico atualmente existente, sendo ainda um sistema suficientemente robusto para
nortear o tratamento da hipertensdo pulmonar ap6s uma abordagem diagndstica
abrangente e eficaz.



