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A hipertensdo pulmonar tromboembdlica cronica (HPTEC) é uma forma de hipertensdo
pulmonar (HP) que advém da oclusido de segmentos da circulacdo arterial pulmonar por material
tromboembdlico residual organizado, com consequente remodelamento da microvasculatura
pulmonar, induzido ou potencializado por uma combinacdo de angiogénese imperfeita,
fibrindlise enddgena reduzida e disfuncdo endotelial. Nesse processo, ha a substituicdo
gradativa da camada intima endotelial normal, com reduc¢do do leito vascular pulmonar e
consequente elevacdo de sua resisténcia e, portanto, da pds-carga do ventriculo direito. Essa
elevacdo da carga imposta ao ventriculo direito leva a progressiva insuficiéncia ventricular
direita, principal responsavel pela mortalidade associada a doenca. A definicdo de HPTEC se faz
através de critérios objetivos .Os critérios diagndsticos visam excluir um potencial componente
relacionado a material embdlico agudo (por isso ha a necessidade de ao menos trés meses de
anticoagulacdo plena), confirmar a oclusdo por métodos de imagem e, por fim, confirmar a

presenca de HP.

A HPTEC pertence ao grupo 4 na atual classificacdo de HP e sua classificacdo adequada é de
suma importancia porque a conducgao terapéutica de HPTEC é completamente distinta da de
outras formas de HP, uma vez que inclui a possibilidade de tratamento cirdrgico (

Tromboendarterectomia), com potencial cura da doenca.

Em torno de 80% dos casos de HPTEC, a doenga é antecedida por um episédio identificado de
tromboembolismo pulmonar (TEP) agudo. Apds um episddio de TEP agudo pode-se ter trés

desfechos clinicos possiveis:

1) insuficiéncia ventricular direita por eleva¢do aguda da pods-carga do ventriculo direito,

podendo levar ao ébito;

2) reperfusdo completa da circulagdo pulmonar a médio prazo, que pode ser espontanea

(decorrente da agdo de tromboliticos enddgenos) ou secundaria ao tratamento;

3) reperfusdo parcial da circulagdo pulmonar, com oclusdo residual de parte da circulagdo

pulmonar.



Acredita-se que apdés um ano do episddio de TEP agudo adequadamente tratado com
anticoagulantes, aproximadamente 30% dos pacientes permanecam com alguma falha de
enchimento na circulagao pulmonar quando reavaliados por meio de cintilografia pulmonar de
inalacdo/perfusdo, e uma parcela deles serd de sintomaticos. Pacientes com defeitos
perfusionais apds um episddio de embolia pulmonar aguda que persistem com dispneia, mas
sem HP ao repouso, sdo portadores de doenca pulmonar tromboembdlica crénica (DPTC). Nesse
grupo, os sintomas sdo decorrentes da HP ao esforco e/ou por alteracbes ventilatérias e de
trocas gasosas. Ja a parcela de pacientes com defeitos perfusionais residuais, com sintomas mais
relevantes, e com HP caracterizam a populagdo de portadores de HPTEC. Diferentemente dos
pacientes com DPTC, pacientes com HPTEC apresentam uma disfuncdo hemodinamica
acentuada e padecem ndo apenas por conta do territdrio vascular hipoperfundido (pela oclusdo
arterial pulmonar crénica), mas também pelas regides pulmonares livres de coagulo, submetidas
a hiperfluxo relativo, frente ao fluxo sanguineo desviado das regiGes obstruidas. Além disso,
especula-se que a circulagdo bronquica, cujo fluxo estd aumentado nesses casos, também possa
promover uma acentuacdo desse hiperfluxo no leito vascular distal a obstrucdo, pela presenca
de circulagdo colateral. Esse hiperfluxo acarreta disfungdo endotelial, com consequente
remodelamento vascular. Como resultante dessa situacdo hipoperfusdo/ hiperfluxo regional,
em pacientes suscetiveis, surgem a HP e a insuficiéncia ventricular direita subsequente.
Portanto, a disfuncdo endotelial da HPTEC ndo é encontrada apenas no territério arterial
pulmonar, mas também no territério capilar e venoso. Tal fato poderia explicar porque uma
parcela considerdvel dos pacientes permanece com HP residual apds a realizacdo de

tromboendarterectomia pulmonar (TEAP).

Ainda que a TEAP seja o tratamento de escolha, estima-se que um terco dos pacientes com
HPTEC ndo recebe indicagdo de tratamento cirdrgico e 30% dos individuos operados apresentam
HP residual no péds-operatério. Esse grupo de pacientes se beneficiard do tratamento
medicamentoso e da angioplastia arterial pulmonar por baldo (APB). A escolha do tratamento
depende sobretudo da localizacdo das lesdes. Pacientes com acometimento mais proximais
serdo candidatos a cirurgia, enquanto aqueles cujo predominio seja de lesGes distais ou
microvasculares se beneficiardo do tratamento clinico e ou da angioplastia arterial pulmonar
por baldo. Atualmente, o Riociguate é a Unica droga aprovada pelas agéncias reguladoras
americana, europeia e brasileira. Importante frisar que a definicdo da terapéutica adequada

devera ser realizada em centro de referéncia por equipe multidisciplinar.



