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I. Lista de abreviaturas e acrénimos

AD = aurfcula direita

AFF = anemia falciforme

AP = artéria pulmonar

APB = angioplastia pulmonar com baldo

ARE = antagonista do recetor da endotelina

ASB = atrioseptotosmia com baldo

BCC = bloqueador dos canais de cdlcio

BMPR2 = recetor da proteina morfogénica dssea tipo 2
BNP = peptideo natriurético auricular tipo B

CCD = cateterismo cardiaco direito

CDMC = capacidade de difusao de mondxido de
carbono

CF = classe funcional

CF-OMS = classe funcional da Organizacdo Mundial
de Saide

CPC = cardiopatia congénita

DC = débito cardiaco

DCE = doenga cardiaca esquerda

DPOC = doenga pulmonar obstrutiva crénica
DPVO = doenga pulmonar veno-oclusiva
DTC = doenca do tecido conjuntivo

EAP = endarterectomia pulmonar

ECG = eletrocardiograma

EIF2AK4 = fator de iniciacao de translacdo eucaridtica
de tipo 2 alfacinase 4

EMA = European Medicines Agency

EP = embolia pulmonar

ERS = European Respiratory Society

ES = esclerose sistémica

ESC = European Society of Cardiology

FFD-5i = fosfodiesterase — inibidores tipo 5
FPEC = fibrose pulmonar e enfisema combinados
FTC B = fator transformador de crescimento 3
GCS = gualinato ciclase solivel

GPD = gradiente da pressao diastdlica (PAP diastdlica
- PECP média)

GPT = gradiente da pressao transpulmonar (PAPmédia
- PECPmédia)

HAP = hipertensao arterial pulmonar

HAPA = hipertensdo arterial pulmonar associada.
HAPH = hipertensao arterial pulmonar hereditdria
HAPI = hipertensao arterial pulmonar idiopética
HCP = hemangiomatose capilar pulmonar

HP = hipertenso pulmonar

HPpcC = hipertensdo pulmonar pés-capilar e pré-
capilar combinadas

HPpcl = hipertensio pulmonar pds-capilar isolada

HPPo = hipertensao pulmonar portal

HPPRN = hipertensdo pulmonar persistente no
recém-nascido

HPTEC = hipertensdo pulmonar tromboembdlica
crénica

i.v. = intravenoso

IC = indice cardiaco

IC-FEVEp = insuficiéncia cardiaca com fragdo da
ejecdo ventricular esquerda preservada

INR = international normalized ratio

NT-pro-BNP = terminal N da pré-forma do peptideo
natriurético cerebral tipo B

NYHA = New York Heart Association

OMEC = oxigenagao da membrana extracorporal
ON = éxido nitrico

PaCO, = pressio do diéxido de carbono nas artérias
PAD = pressdo arterial direita

PaO, = pressio parcial de oxigénio arterial

PAP = pressdo arterial pulmonar

PAPm = pressdo arterial pulmonar média

PAPs = pressdo arterial pulmonar sistdlica

PDVEF = pressdo diastdlica ventricular esquerda final
PECP = pressdo de encravamento capilar pulmonar
PECR = prova de esforco cardiorrespiratéria

RCT = ensaio controlado aleatorizado

RMC = ressonancia magnética cardiaca

RVP = resisténcia vascular pulmonar

RVS = resisténcia vascular sistémica

SvO, = saturacdo de oxigénio venosa mista

T6MD/T6MM = teste de 6 min de distancia/teste de 6
min de marcha

TAPSE = excursdo sistdlica do plano do anel tricispide
TARAA = terapéutica anti retroviral altamente ativa
TC = tomografia computorizada

TC de alta resolucio = tomografia computorizada de
alta resoluco

TFP = testes da funcdo pulmonar

Tvd = trés vezes por dia

UCI = unidade de cuidados intensivos
UW = unidades Wood

VIQ = ventilagao/perfusao

VD = ventriculo direito/ventricular direito
VE = ventricular esquerdo/a

VE/CO, = equivalentes ventilatdrios de diéxido de
carbono

VIH = virus da imunodeficiéncia humana
VRT = velocidade de regurgitacdo tricdspide
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2. Introducao

2.1 Principios

As Recomendagdes da European Society of Cardiology (ESC) e da European Res-
piratory Society (ERS) sobre hipertensao pulmonar (HP) avaliam as classes de
recomendagdes e o nivel de evidéncia do diagnostico major e das questdes tera-
péuticas de acordo com os principios delineados nas Tabelas | e 2.

Tabela | Classes de recomendagdes

Classes de
recomendagdes

Terminologia

Definicao -
s a utilizar

Tabela 2 Niveis de evidéncia

Nivel de
Evidéncia A

Informagao recolhida a partir de varios ensaios clinicos
aleatorizados ou de meta-analises.

Nivel de
Evidéncia B

Informagao recolhida a partir de um tnico ensaio clinico
aleatorizado ou estudos alargados nao aleatorizados.

Nivel de
Evidéncia C

Opinido consensual dos especialistas e/ou pequenos estu-
dos, estudos retrospetivos e registos.




2.2 Novos aspetos

As principais alteragdes e adaptagdes relativamente a versao de 2009 das Reco-
mendagdes da ESC e da ERS sobre Hipertensao Pulmonar sio as seguintes:

* A estrutura da tabela de recomendagées foi simplificada com trés capitulos
iniciais gerais incluindo classificagoes, aspetos basicos e diagnosticos diferen-
ciais, dois capitulos sobre hipertensao arterial pulmonar (HAP) e um capitulo
para cada tipo de HP devida a doenca cardiaca esquerda (DCE), HP devida
a doengas pulmonares e/ou hipoxia, devida a hipertensao pulmonar trombo-
embolica crénica (HPTEC) e HP devida a mecanismos desconhecidos e/ou
multifatoriais.

* Novas terminologias e novos parametros foram adotados para definicao
hemodindmica de subgrupos de HP pos-capilar. Foi incluida a resisténcia vas-
cular pulmonar (RVP) na definigao hemodindmica de HAP.

+ E apresentada uma classificacio clinica comum atualizada para doentes adul-
tos e pedidtricos.

* Sdo apresentados novos avangos em patologia, em biopatologia, epidemiolo-
gia e fatores de risco.

* E fornecido um algoritmo de diagndstico atualizado num capitulo indepen-
dente e sdo propostas novas estratégias de rastreio na adenda na versao
eletronica.

* A importdncia de centros de referéncia especializados no tratamento de
doentes com HP foi destacada em ambos os algoritmos de diagnostico e de
terapéutica.

* Sdo apresentados novos desenvolvimentos sobre a avaliagdo da gravidade da
HAP e sobre tratamento e objetivos de tratamento, incluindo a terapéutica
de combinagdo e dois novos farmacos recentemente aprovados. O algoritmo
terapéutico foi atualizado em conformidade.

* Os capitulos sobre HP devida a DCE e a doengas pulmonares foram atualiza-
dos. O temo «HP desproporcionaday foi posto de lado em ambas situagoes.

* Sao apresentados novos algoritmos de diagnostico e de terapéutica no capi-

tulo da HPTEC, incluindo critérios generalizados sobre operabilidade, sobre

angioplastia pulmonar com baldo (APB) e sobre um novo farmaco aprovado.

Foi adicionado um pequeno capitulo sobre HP devida a mecanismos desco-

nhecidos e/ou multifatoriais.




3. Definicoes e classificagoes
3.1 Definigdes

A HP é definida como um aumento da pressao arterial pulmonar média (PAPm)
> 25 mmHg em repouso, aferida por cateterismo cardiaco direito (CCD).
Dados disponiveis mostraram que a PAPm normal em repouso é 14 £ 3 mmHg
com um limite superior normal de aproximadamente 20 mmHg.

O significado clinico da PAPm entre 21 e 24 mmHg é pouco claro. Os doentes
que apresentam PAP dentro destes pardmetros devem ser seguidos atenta-
mente, quando se encontram em risco de desenvolver HAP i.e. doentes com
doenga do tecido conjuntivo (DTC) ou familiares de doentes com HAP here-
ditaria (HAPH).

Devido a falta de dados fidedignos que definam quais os niveis de alteragdes
induzidas pelo esforgo na PAPm ou na RVP tém implicagées prognosticas, a enti-
dade da doenga «HP em esforgo» ndo pode ser definida e nao deve ser utilizada.

Um estudo retrospetivo recente propos a defini¢dio de HP em esforgo com a
combinagido de PAPm e de dados sobre RVP total, no entanto nio foi apresen-
tada qualquer validagdo prospetiva do resultado.

O termo HAP descreve um grupo de doentes com HP, caracterizado sob o
ponto de vista hemodinamico pela presenga de HP pré-capilar definida pela
pressdo de encravamento capilar pulmonar (PECP) < |15 mmHg e por uma RVP
> 3 unidades Wood (UW) na auséncia de outras causas de HP pré-capilar tais
como a HP devida a doengas pulmonares, a HPTEC ou a outras doengas raras.

De acordo com combinagoes diversas de PAP, PECP, débito cardiaco (DC),
gradiente da pressdo diastolica (GPD) e RVP, avaliados em situagdes clinicas
estaveis, sdo apresentadas na Tabela 3 diferentes defini¢oes hemodinamicas de
HP juntamente com a sua classificagdo clinica correspondente na Tabela 4.




Tabela 3 Defini¢oes hemodinamicas de hipertensao pulmonar

Defini¢do Caracteristicas® Grupo(s) Clinico(s)°
HP PAPm > 25 mmHg Todos
HP pré-capilar PAPm > 25 mmHg |. Hipertensao arterial
PECP < 15 mmHg pulmonar
3. HP devida a doencas
pulmonares
4. HP tromboembdlica
cronica

5.HP de causa desconhecida
e/ou multifatorial

HP pos-capilar PAPm > 25 mmHg 2.HP devida a doenca
PECP > |5 mmHg cardiaca esquerda
5.HP de causa desconhecida
HP pos-capilar isolada GPD < 7 mmHg e/ou e/ou multifatorial

(HP-pci) | RVP <3 UW:e

HP pos-capilar GPD > 7 mmHg e/ou
e pré-capilar combinadas | RVP > 3 UW«
(HP-pcC)

DC = débito cardiaco; GPD = gradiente da pressio diastélica (PAP diastélica — PECP média); HP = hipertensio
pulmonar, PAPm = pressao arterial pulmonar média; PECP = pressao de encravamento capilar pulmonar; RVP
= resisténcia vascular pulmonar; UW = unidades Wood.

“Todos os valores medidos em repouso; consultar também a secgio 7.

*De acordo com a Tabela 4.

As unidades Wood sio preferiveis a dyne.s.cm.




3.2 Classificacdes

A classificagao clinica da HP (Tabela 4) destina-se a categorizar as multiplas enti-
dades clinicas em cinco grupos, de acordo com a apresentagdo clinica semelhante,
achados patologicos, caracteristicas hemodinamicas e estratégia terapéutica.

Tabela 4 Classificagdo clinica abrangente da hipertensao pulmonar

I.Hipertensao arterial pulmonar

.1 ldiopatica

|.2 Hereditdria
1.2.1. Mutagao BMPR2
1.2.2 Outras mutages

|3 Induzida por farmacos e toxinas

|4 Associada a:
1.4.1 Doenga do tecido conjuntivo
1.4.2 Infegdo pelo virus da imunodeficiéncia humana (VIH)
1.4.3 Hipertensao portal
1.4.4 Cardiopatias congénitas (Tabela 5)
1.4.5 Shistosomiase

1. Doenga pulmonar veno-oclusiva e/ou hemangiomatose capilar pulmonar

I’.1 Idiopatica
12 Hereditaria
I.2.1 Mutagdo EIF2AK
1’.2.2 Outras mutagdes
1.3 Induzida por farmacos, toxinas e radiagio
1’4 Associada a:
I’.4.1 Doenga do tecido conjuntivo
1".4.2 Infegao peloVIH

1”’. Hipertensao pulmonar persistente do recém-nascido

2. Hipertensao pulmonar devida a doenca cardiaca esquerda

2.1 Disfungao sistolica ventricular esquerda

2.2 Disfungao diastélica ventricular esquerda

2.3 Doenga valvular

2.4 Obstrugao do tracto de entrada/saida do ventriculo esquerdo congénita/adquirida
e miocardiopatias congénitas

2.5 Estenose das veias pulmonares congénita/adquirida




Tabela 4 Classificagdo clinica abrangente da hipertensao pulmonar
(continuagao)

3.Hipertensdo pulmonar devida a doengas pulmonares e/ou hipoxia

3.1 Doenga pulmonar obstrutiva cronica

3.2 Doenga pulmonar intersticial

3.3 Outras doengas pulmonares com padrao misto restritivo e obstrutivo
3.4 Patologia respiratoria associada a0 sono

3.5 Perturbagées com hipoventilagdo alveolar

3.6 Exposicdo cronica a alta altitude

3.7 Doengas do desenvolvimento pulmonar (Tabela IIl da versio eletronica)®

4.Hipertensao pulmonar tromboembélica crénica e outras obstrugdes da
artéria pulmonar

4.1 Hipertensao pulmonar tromboembolica cronica
4.2 Outras obstrugdes da artéria pulmonar

4.2.1 Angiossarcoma

4.2.2 Outros tumores intravasculares

4.2.3 Arterites

4.2.4 Estenoses congénitas das artérias pulmonares
4.2.5 Parasitas (hidatidoses)

5.Hipertensdo pulmonar por mecanismos e/ou multifactoriais

5.1 Perturbagées hematoldgicas: anemia hemolitica cronica, perturbagoes mieloproliferativas,
esplenectomia

5.2 Perturbages sistémicas, sarcoidose, histiocitose pulmonar, linfangioleiomiomatose

5.3 Perturbagdes metabolicas: doengas do armazenamento do glicogénio, doenga de Gaucher,
perturbagoes da tiroide

5.4 Outras: microangiopatia tromboética pulmonar tumoral, mediastinite fibrosante,
insuficiéncia renal crénica (com/sem didlise), hipertensdo pulmonar segmentar

BMPR2 = recetor da proteina morfogénica 6ssea tipo 2; EIF2AK4 = fator de iniciagdo de transalagdo eucariotica
de tipo 2 alfacinase 4
*Consultar a Adenda da versao eletronica em www.escardio.org/guidelines




Uma classificagdo clinica da HAP associada a cardiopatia congénita ¢ apresen-
tada na Tabela 5.

Tabela 5 Classificagdo clinica da HAP associada a cardiopatia congénita

I. Sindrome de Eisenmenger

Inclui todos os grandes defeitos intra e extra cardiacos que comegam por shunts sistémico-
-pulmonares e progridem com o tempo para elevagdo grave da RVP e para inversao do shunt
(pulmonar-sistémico) ou shunt bidirecional; a cianose, eritrocitose secundaria e o envolvimento
mdltiplo de orgdos estao habitualmente presentes.

2.HAP associada a shunts sistémico-pulmonares prevalentes

* Corrigiveis®

* Nao-corrigiveis

Inclui os defeitos moderados a grandes; o aumento da RVP ¢é ligeiro a moderado e o shunt
sistémico-pulmonar estd ainda presente, enquanto a cianose em repouso nao é caracteristica.

3.HAP associada a defeitos pequenos/casuais®

Aumento marcado da RVP na presenca de pequenos defeitos cardiacos (habitualmente defeitos
do septo interventricular < | cm e defeitos do septo interauricular < 2cm de didmetro efetivo
avaliado por ecocardiografia) que ndo justificam o desenvolvimento da RVP elevada; o quadro
clinico € muito semelhante ao da HAP idiopatica. O encerramento dos defeitos é contraindicado.

4.HAP ap6s corregio do defeito

A cardiopatia congénita € corrigida, mas ou a HAP persiste imediatamente apos a corregao ou
reinstala-se/desenvolve-se meses ou anos apos a corregao na auséncia de lesdes hemodindmicas
pos-operatorias significativas.

HAP = hipertensio arterial pulmonar; RVP = resisténcia vascular pulmonar.

*Com cirurgia ou procedimento intravascular percutineo.

°A dimensio aplica-se aos doentes adultos. No entanto, também nos adultos o simples didmetro pode nio ser
suficiente para definir a relevincia hemodindmica do defeito, devendo ser considerados o gradiente de pressio,
o tamanho e a diregao do shunt e a razio entre o fluxo pulmonar e o fluxo sistémico (Tabela Il da versio ele-
tronica, disponivel em www.escardio.org/guidelines).

4.Diagnéstico de hipertensao pulmonar
4.1 Apresentacio clinica

O diagnostico de HP requer suspeita clinica baseada nos sintomas e no exame
fisico e na revisao de um amplo conjunto de investigagdes para confirmar que
os critérios hemodindmicos s3o confirmados e para descrever a etiologia e a
gravidade funcional e hemodindmica da situagao.
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A interpretagao destas investigagoes requer, pelo menos, peritos em cardiolo-
gia, imagiologia e medicina respiratoria e pode ser, de preferéncia, discutida em
reuniao de equipa multidisciplinar.

Os sintomas da HP sio inespecificos e incluem dispneia, fadiga, astenia, angina,
tosse seca e sincope. Os sintomas em repouso ocorrem apenas em casos avan-
cados. A apresentagio da HP pode ser modificada por doengas que causam ou
estdo associadas a HP bem como outras doengas concomitantes.

Os sinais fisicos da HP incluem impulso paraesternal esquerdo, um reforgo
do componente pulmonar do segundo som, um terceiro som com origem no
VD, um sopro pansistolico de regurgitagao tricispide e um sopro diastolico
de regurgitagao pulmonar. A pressao venosa jugular elevada, a hepatomegalia,
a ascite, o edema periférico e as extremidades frias sdo caracteristicos nos
doentes com doenga avangada. O exame clinico pode ser modificado pela causa
subjacente de HP.

4.2 Exames

A lista de exames necessaria para uma ampla avaliagdo dos doentes com sus-
peita de HP é referenciada na Tabela 6. Estes exames sao escolhidos de acordo
com a fase do processo de diagnostico conforme apresentado no Algoritmo de
Diagnéstico (Figura ).

Tabela 6 Exames de diagndstico zados em doentes com HP?

* Eletrocardiograma

* Radiografia do torax

* Ecocardiografia

* Provas de fungdo respiratoria e gasometria arterial

+ Cintigrafia pulmonar de ventilagao/perfusio

* Tomografia computorizada de alta resolugio, tomografia computorizada com contraste

* Ressonancia magnética cardiaca

* Andlises de sangue e imunologia

* Ecografia abdominal

* Cateterismo cardiaco direito e vasorreatividade

* Angiografia pulmonar

*Estes exames foram escolhidos de acordo com a fase do processo de diagnostico.




pode apoiar a existéncia de HP revelando sinais

de dilatagdo da auricula direita ou de hipertrofia do ventriculo direito, no
entanto um ECG normal ndo exclui o diagnéstico.
A radiografia ao térax é anormal em muitos doentes com HP na altura do
diagnéstico. Os achados podem incluir dilatagdo arterial pulmonar central e
«escassez» (perda) dos vasos sanguineos periféricos.
A ecocardiografia transtoracica tem um papel central no processo de diag-
nostico disponibilizando imagens das consequéncias da HP no coragdo e uma
estimativa da PAP a partir das medi¢ées do Doppler continuo.
Estas Recomendagdes da ESC sugerem a classificacdo da probabilidade de
HP como alta, intermédi ix da na velocidade de regurgitaca
trlcusplde (VRT) em repouso e na presenca de variaveis ecocardlograflca

é conforme demonstrado na
Tabela 7A. As variaveis ecocardiograficas pré-especificadas adicionais sugestivas
de HP sdo apresentadas na Tabela 7B.
Quando interpretadas no contexto clinico, o resultado ecocardiografico é
necessario para decidir a necessidade de realizar a cateterismo cardiaco em
cada doente individual.

Tabela 7A Probabilidade ecocardiografica de hipertensdo pulmonar em doen-
tes sintomaticos com suspeita de hipertensao pulmonar

Velocidade maxima de regurgitagio  Presenca de outros «sinais  Probabilidade ecocardiogrifica de
tricuspide (m/s) de HP» ecocardiograficos hipertensao pulmonar

< 2,8 ou ndo mensuravel Néo Baixa
< 2,8 ou ndo mensuravel

29-34

Intermédia

Sim

Nio necessarios

HP = hipertensdo pulmonar.
*Consulte a Tabela 7B.




Tabela 7B Sinais ecocardiograficos sugestivos de hipertensao pulmonar utili-
zados para avaliar a probabilidade de hipertensao pulmonar em acrescento
a medigdo da velocidade de regurgitacao tricuspide referida na Tabela 7A

C: Veia cava inferior

A: Ventriculos® B: Artéria pulmonar® . o
e auricula direita®
Racio do didgmetro basal do Tempo de aceleragao Didmetro da veia cava inferior
ventriculo direito/ventriculo Doppler no tracto de > 21 mm com colapso
esquerdo > |,0 saida do ventriculo direito | inspiratorio diminuido (< 50%
< 105m/s elou entalhe com inalagdo ou < 20% com
mesossistolico inspiragdo silenciosa)

Aplanamento do septo interven- | Velocidade de regurgita- | Area da auricula direita
tricular (indice de excentricidade | ¢3o pulmonar diastélica | (telessistole) > 18 cm?
do ventriculo esquerdo > |,| em | precoce > 2,2 m/s
sistole e/ou em diastole)

Diametro da AP > 25 mm

*Sinais ecocardiograficos de pelo menos duas categorias diferentes (A/B/C) da lista devem estar presentes para
alterar o nivel da probabilidade ecocardiografica de hipertensao pulmonar.




O plano recomendado para investigagdo adicional baseado na probabilidade eco-
cardiografica de HP é demonstrado na Tabela 8, para os doentes sintomaticos.

Tabela 8 Abordagem diagnoéstica sugerido de acordo com a probabilidade
ecocardiografica de hipertensio pulmonar em doentes com sintomas compa-
tiveis com hipertensao pulmonar, com ou sem fatores de risco de hipertensao

arterial pulmonar ou hipertensio pulmonar tromboembdlica crénica

Probabilidade eco- Sem fatores de risco ou condi¢ao
-cardiografica de HP associada a HAP ou HPTEC®

Baixa Deve ser considerado diagndstico alternativo C

Classe® Nivel®

Deve ser considerado diagndstico alternativo,
seguimento ecocardiografico C

Intermédia
Pode ser considerada investigacio adicional de HP

Recomenda-se investigagao adicional de HP c
(incluindo CCD?)

Probabilidade eco- Com factores de risco ou condi¢oes
-cardiografica de HP associadas a HAP ou HPTEC

Baixa Deve ser considerado seguimento ecocardiografico

2 Deve ser considerada avaliagao adicional de HP

Alta

Classe* Nivel®

Recomenda-se investigagao adicional

LAz de HP incluindo CCD

CCD = cateterismo cardiaco direito; HAP = hipertensao arterial pulmonar; HP = hipertensio pulmonar; HP-
TEC = hipertensdo pulmonar tromboembélica cronica.

*Classe de recomendagao. *Nivel de evidéncia. ‘Estas recomendagdes nio se aplicam a doentes com doenca
pulmonar parenquimatosa difusa ou doenca cardiaca esquerda. “Dependendo da presenca de fatores de risco
para os Grupos 2, 3 ou 5 de HP. A estratégia de investigagdo adicional pode diferir dependendo do facto dos
fatores de risco/condigGes associadas sugerirem uma probabilidade mais elevada de HAP ou de HPTEC — con-
sultar algoritmo de diagnéstico.

As provas da funcdo respiratoria e a gasometria arterial identificardo a
contribui¢do da doenga respiratoria ou da doenga parenquimatosa pulmonar

subjacente.

A cintigrafia pulmonar de ventilacio/perfusio deve ser realizada em doentes
com HP, para detectar HPTEC.

A tomografia computorizada de alta-resolugio e a tomografia computo-
rizada com contraste do térax contribuirdo para a identificagdo dos doentes
com doenga pulmonar e HPTEC, respetivamente.

A ressondncia magnética cardiaca é um exame rigoroso e reprodutivel na
avaliagao das dimensdes, morfologia e fungao do ventriculo direito.
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ana al ndo sdo Uteis
para o dlagnostlco de HP mas sdo necessarias para |dent|f|car a etiologia de
algumas formas de HP bem como de faléncia de 6rgao-alvo.

O cateterismo cardiaco direito (CCD) é necessario para confirmar o diag-
nostico de HAP e de HPTEC, para avaliar a gravidade do compromisso hemo-
dinimico e para efetuar o teste de vasorreatividade da circulagio pulmonar
em doentes selecionados. As recomendagdes para o CCD sdo apresentadas na
Tabela 9. As recomendagoes para o teste de vasorreatividade sdao fornecidas
na Tabela 10.

Tabela 9 Recomendagdes para o cateterismo cardiaco direito na hipertensio
pulmonar

Recomendagdes

O CCD é recomendado para confirmar o diagnéstico de hipertensio arterial pulmo-
nar (Grupo |) e para apoiar as decisoes terapéuticas.

Nos doentes com HP, recomenda-se a realizagio de CCD em centros de referéncia
(Tabela 34) uma vez que é tecnicamente exigente pode estar associado a compli-
cagoes graves.

Deve ser considerado o CCD na hipertensio arterial pulmonar (Grupo |) para
avaliar o efeito terapéutico dos farmacos (Tabela |2).

O CCD ¢ recomendado em doentes com shunts cardiacos congénitos para apoiar
decisdes sobre a correcgdo (Tabela 23).

O CCD é recomendado em doentes com HP devida a doenga cardiaca esquerda (Grupo
2) ou a doenga pulmonar (Grupo 3), caso seja considerada a transplantagao dos 6rgdos.

Quando a medicdo da PECP for duvidosa, deve ser considerado o cateterismo car-
diaco esquerdo para medir a PTDVE.

Pode ser considerado o CCD em doentes com suspeita de HP e doenga cardiaca
esquerda ou doenga pulmonar para auxiliar um diagndstico diferencial e apoiar deci-
sdes terapéuticas.

O CCD ¢ indicado em doentes com Hipertensio Pulmonar Tromboembolica
Cronica (Grupo 4) para confirmar o diagnostico e apoiar as decises terapéuticas.

CCD = cateterismo cardiaco direito; HP = hipertensao pulmonar; HPTEC = hipertensio pulmonar tromboem-
bolica cronica; PECP = pressio de encravamento capilar pulmonar; PTDVE = pressio telediastolica ventricular
esquerda.

*Classe de recomendagio. *Nivel de evidéncia.




Tabela 10 Recomendagoes sobre os testes de vasorreatividade

Recomendagdes

O teste de vasorreatividade ¢é indicado apenas em centros de referéncia.

O teste de vasorreatividade é recomendado em doentes com HAPI, HAPH
e HAP associada a utilizagdo de farmacos para detetar doentes que possam
ser tratados com doses elevadas de um bloqueador dos canais de calcio.

Uma resposta positiva ao teste de vasorreatividade define-se como uma
redugdo da PAP média > 10 mmHg para atingir um valor absoluto da
PAP média < 40 mmHg com aumento ou manutengio do débito cardiaco.

O oxido nitrico é recomendado para efetuar o teste de vasorreatividade.

O epoprostenol intravenoso é considerado para efetuar o teste de vasor-
reatividade como alternativa.

Deve ser considerada a adenosina para efetuar o teste de vasorreatividade
como alternativa.

Pode ser considerado o iloprost inalado para efetuar o teste da vasorrea-
tividade como alternativa.

A utilizagdo de bloqueadores dos canais de célcio orais ou intravenosos no
teste de vasorreatividade aguda ndo é recomendada.

O teste de vasorreatividade para identificar doentes que possam ser tra-
tados de forma segura com doses elevadas de um bloqueador dos canais
de célcio nao é recomendado em doentes com HAP que ndo seja HAPI,
HAPH e HAP associada a utilizagdo de farmacos, assim como na hiperten-
sdo pulmonar dos Grupos 2,3,4 e 5.

HAP = hipertensio arterial pulmonar; HAPH = hipertensdo arterial pulmonar hereditaria; HAPI = hipertensao
arterial pulmonar idiopatica; PAP = pressido da artéria pulmonar.

*Classe de recomendagio.

®Nivel de evidéncia.




4.3 Algoritmo de diagnéstico

O algoritmo de diagnostico é apresentado na Figura | e as recomendagdes para
a estratégia de diagnostico sao referidas na Tabela |1.

* O processo de diagndstico inicia-se apos a suspeita de HP com ecocardiografia
compativel com HP (de acordo com os diferentes niveis de probabilidade de
HP apresentados nas Tabelas 7 e 8).

No caso de probabilidade alta ou intermédia de HP, sdo necessarios a historia
clinica, sintomas, sinais, ECG, radiografia de torax, provas de fungao respira-
toria e TC de alta resolugdo ao térax para identificar a presenga do Grupo
2 - DCE ou Grupo 3 — doengas pulmonares.

Se o diagnostico de doenga cardiaca esquerda ou de doenga pulmonar se con-
firmar, deve ser considerado o tratamento adequado para estas situagoes. Na
presenga de HP grave e/ou de disfungao VD, o doente deve ser encaminhado
para um centro de referéncia de HP, no qual possam ser exploradas causas
adicionais de HP.

No caso de baixa probabilidade de HP nio é necessaria investigagdo adicional
e devem ser consideradas outras causas para os sintomas juntamente com o
seguimento.

Se o diagndstico de doenga cardiaca esquerda ou de doenga pulmonar nao
se confirmar, deve ser realizada uma cintigrafia de ventilagao/perfusdo para
estabelecer o diagnéstico diferencial entre HPTEC e HAP. Em simultineo, o
doente deve ser encaminhado para um centro de referéncia de HP.

Se a cintigrafia de ventilagao/perfusao mostrar miltiplos defeitos de perfusdo
segmentares, dever-se-a suspeitar de um diagnostico de HPTEC — Grupo 4. O
diagnostico final de HPTEC (e a avaliagdo de indicagdo para EAP) requer angio
TC pulmonar, CCD e angiografia pulmonar seletiva.

Deve ser considerada HAP se a cintigrafia de ventilagdo/perfusio for normal
ou mostrar apenas defeitos de perfusdo subsegmentares dispersos particu-
larmente em doentes com condigSes associadas e/ou fatores de risco para o
desenvolvimento de HAP tais como historia familiar, DTC, CPC, infegdo por
VIH, hipertensdo portal ou uma histéria de ingestao de farmacos e toxinas
conhecidas por induzir HAP.

Na Tabela 8, é apresentada uma abordagem adicional de acordo com a proba-
bilidade de HP, incluindo as indicagoes para CCD. Testes de diagnostico espe-
cificos adicionais incluindo hematologia, bioquimica, imunologia, serologia,
ultrassonografia e genética permitirao que o diagnéstico final seja delineado.




dHSpiebuIjoa
9p 0.3u3> Wn
eaed JepususRy

dH °p iseeauswidas ajuadelqns
0.3uad eJed epuIRRY oesnyad ap soyvjeQ e3u9Q0p ® Jejed]
d/AeYyRI3nUID

saAei8 gA saAeI3 QA oBSunysip
ogSunysip/dH Sp steuls /dH SP steuls wag
isaeuowind se3usop ap no ep.enbss >
-B|pJed BSUS0P 9P OpeuLIjuod 0dnsouselq

(g e[oqel) [el9ye BLSWOSES ‘YYD | S Xe.do) oe

elye30Iped ‘DWAD+Yd ‘DD3 ‘0IsM 3p sa.03ey

‘sreuls ‘seLlIojuls 9p soAe.je saqeuownd seSusop
se 3 epuanbsa esejp.ed B5us0p ® JRISpISUOD)

(8 eloqe] ) oyuswin3ss

eIpaWL.IAUI NO B[y

(£ ®l2qeL) dH °p ®oyel301pJed023 Spepl|iqeqo.d

dH 9P SOAIISa3NS ©LIOISIY ‘SIBUIS ‘SBWIOIUIS

odnsoudelp ap ownlo3)y | eanSi4

18



"BDJUQ.D BI1|0qua0quio3 Jeuow|nd ogsuaiiadiy ap 0dnsoudelp o Jedyiuapl oeu apod epejos) Jeuowind D ojdue v,
*0BSN}I9d/OBIL|IIUBA = d/A ‘BUBLUNY BIDUIDYSPOUNWI BP SNLIIA = H|A ‘B3ISIP JB[NDLIIUA = (JA ‘0BSN|OSA. B3 [e 9p Bpezliondwod eyeiowod = Yy | ‘epeziioind
-wo eyeldowo) = J| ‘reuownd JendseA BIDUISISI = gA) 3eJ1dsa. ogduny op seAodd = y4d ‘euownd Jejides ojuaweAe.oUD op oessald = 4D ‘elpaw
Jeuow|nd [erie3.e opssald = Wy {e21uo.d Baljoquaoquiod Jeuow|nd oesusiiadly = D3] dH ‘euow|nd oesusiiady = 4H ‘seuow)nd [elialJe oesusliady =
dVH ‘eweddolpJed0.39)3 = DD ‘euow|nd BIW0III)IBPUS = Y] ‘OAIIUN[UOD OPI233 Op BSU30p = D1 ¢ |nd .rejided as0: 131 | NO BAISN|20-0UBA
Jeuow|nd B3Us0p = dDH/OAJQ ‘0UOGIED 3P OpIXQUOW 9p OBSNYIP P apepIdeded = DD {03Ia.Ip OJEIP.ED OWsLIAIRIEd = DD ‘Jeuow|nd eyeadoidue = gy

eanedoipl eLR)IpaIaYy
dDH/OAda dDH/OAdA

BUIXO] -
-sodewieq

se31ua3uod
senedoipaed)

sei3ojona seny

- 3
BT adsa soonsouselp sa3sa|

19AeA0ud dVH

Jeuouw|nd eiyea3oiduy
-+ @) “euowind 5] oiduy

POOA S3PEPIUN € < dAY
BHwWW §| S dD3d SHWWST < wdvd
(6 eRqeL) @22

og

J31dH [PAlssod

19



Tabela || Recomendagdes para estratégia diagnostica

Recomendagbes

A ecocardiografia é recomendada como investigagdo diagnostica nao-inva-
siva de primeira linha no caso de suspeita de HP.

A cintigrafia de ventilagdo/perfusdo ou a cintigrafia pulmonar de perfusio
sao recomendadas em doentes com HP inexplicavel para excluir a HPTEC.

A angio TC de contraste da AP é recomendada no diagnostico de doentes
com HPTEC.

Exames de rotina de bioquimica, de hematologia, de imunologia, os testes
de VIH e os testes da fungdo tiroideia sio recomendados em todos os
doentes com HAP para identificar a condigao especifica associada.

A ecografia abdominal é recomendada para o rastreio de hipertensio
portal.

As provas de fungdo respiratoria com CDPMC sao recomendadas na ava-
liago inicial dos doentes com HP.

Deve ser considerada a TC de alta resolugdo em todos os doentes com HP.

Deve ser considerada a angiografia pulmonar no diagnéstico de doentes
com HPTEC.

A bidpsia pulmonar aberta ou toracoscopica nio é recomendada em
doentes com HAP.

CDMC = capacidade de difusio do mondxido de carbono; HAP = hipertensao arterial pulmonar; HP = hiper-
tensdo pulmonar; HPTEC = hipertensdo pulmonar tromboemboélica créonica; TC = tomografia computorizada.
Classe de recomendacio.

®Nivel de evidéncia.

5.Hipertensao arterial pulmonar (Grupo |)

5.1. Avaliagdo da gravidade

A avaliagdo regular de doentes com HAP em centros de referéncia de HP é alta-
mente recomendavel (Tabela 12). Uma avaliagdo abrangente é necessaria uma
vez que ndo existe uma simples variavel que fornega informagdes diagnosticas e
prognosticas suficientes. (Tabela 13).
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Tabela 12 Avaliagao e calendarizagdo sugeridas para o seguimento de doentes
com hipertensao arterial pulmonar

: Cada Cada 3-6 m,eses No caso
Na linha apos de agra-
3-6 6-12 =
basal alteragdes da vamento
meses meses 0 A
terapéuticaa clinico
Avaliagio médica
e determinagdo + + + + +
da classe funcional
ECG + + + + +
T6MM/Score de
dispneia de Borg + + + + +
PECR + + +e
ECO + + + +
AL bésica® + + + + +
AL alargada© + + +
Gasometria®
+ + + +
Cateterismo . . .
cardiaco direito u & u u

AL = avaliagio laboratorial; ALT = alanina aminotransferase; AST = aspartato aminotransferase; AREs = antago-
nistas do recetor da endotelina; BNP = peptideo natriurético auricular tipo B; CCD = cateterismo cardiaco direi-
to; CF = classe funcional; ECG = eletrocardiograma; ECO = ecocardiografia; GM = gasometria; PECR = prova de
esforco cardiorrespiratoria;T6MM = teste de 6 minutos de marcha; TSH = hormona estimulante da tiréide; INR
= international normalized ratio; NT-proBNP = terminal N da pro-forma do peptideo natriurético cerebral tipo B.
*Intervalos a ajustar de acordo com as necessidades do doente.

bA avaliagdo laboratorial basica inclui hemograma, INR (nos doentes submetidos a administragdocom antago-
nistas da vitamina K), creatinina sérica, sédio, potassio, ALT/AST (em doentes submetidos a AREs), bilirrubina
e BNP/NT-proBNP.

A AL alargada inclui a AL bésica mais TSH, troponina, acido urico, niveis de ferro (ferro, ferritina, recetor
soluvel da transferrina) e outras variaveis de acordo com as necessidades individuais do doente.

9Do sangue arterial ou do sangue capilar arterial; podem ser substituidas por saturagio periférica de oxigénio
em doentes estaveis ou se a gasometria nio estiver disponivel.

Deve ser considerado.

‘Alguns centros fazem os CCDs em intervalos regulares durante o seguimento.
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As questdes mais importantes a colocar em cada consulta sdo: (i) ha alguma evidéncia
de deterioragdo clinica desde a Gltima avaliagao?; (ii) em caso afirmativo, é a deteriora-
3o clinica causada pela progressao da HP ou por uma doenga concomitante?; (jii) é a
fungdo VD estavel ou suficiente! e (iv) é o estado atual compativel com um bom prog-
néstico a longo-prazo’; i.e. se o doente cumpre os critérios de baixo risco? (Tabela 13).

Tabela 13 Avaliagao de risco na hipertensao arterial pulmonar

Determinantes de prognéstico® Baixo risco
(mortalidade estimada a | ano) <5%

Sinais clinicos de insuficiéncia cardiaca direita Ausente

Progressao dos sintomas Nao

Sincope Nao

Classe funcional da OMS L

T6MM >440 m

PicoVO, > 15 ml/min/kg
Prova de esforgo cardiorrespiratoria (> 65% prev.)
Declive VE/VCO, < 36

Bt &g BNP < 50 ngfi
Niveis plasmaticos do NT-proBNP NT:proBNP < 300 ng/mi
Imagiologia (ecocardiografia, Area daAD < I8 cm?
RMC imagiologica) Sem derrame pericardico

PAD < 8mmHg
Hemodinamica IC > 2,5 I/min/m?

SV0, > 65%

AD = auricula direita; BNP = peptideo natriurético auricular tipo B; IC = indice car-
diaco; NT-proBNP = terminal N da pré-forma do peptideo natriurético cerebral tipo
B; OMS = Organizagdo Mundial de Salde; PAD = pressdo da auricula direita; prev. =
previsto; RMC = ressonancia magnética cardiaca; SvO, = saturagdo venosa mista de
oxigénio; TEMM = teste de 6 min de marcha; VE/CO, = equivalentes ventilatorios de
monodxido de carbono; VO, = consumo de oxigénio.

A maioria das variaveis propostas e os valores de cut-off sdo baseados na opinido de
peritos. Podem fornecer informagio progndstica e podem ser utilizados para con-
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Com base numa avaliagdo abrangente, o doente pode ser classificado como «baixo
riscoy, «risco intermédio» ou «alto risco» de agravamento clinico ou morte (Tabela
13). Ha varios outros fatores que tém impacto na manifestagio e prognostico da
doenga, que ndo podem ser afetados pela terapéutica da HAP, tais como idade, sexo,
doenga subjacente e comorbilidades.

Risco intermédio Alto risco
5-10% >10%

Ausente Presente

Lento Rapido
Sincope ocasional® Sincope recorrente®
1l \%
165-440m <165m
PicoVO, PicoVO, <11 ml/min/kg
11-15 ml/min/kg (35-65% prev.) (<35 % prev.)
Declive VE/VCO, 36-44,9 VE/CO, >45
BNP 50-300 ng/l BNP > 300 ng/l
NT-proBNP 300-1400 ng/l NT-proBNP > 1400 ng/|
Area da AD 18-26cm? Area AD > 26 cm?
Derrame pericardico ausente ou minimo Derrame pericardico
PAD 8-14 mmHg PAD > |4 mmHg
1C 2,0-2,4 I/min/m? IC < 2,0 I/min/m?

VO, 60-65% SvO, <60%

duzir decisdes terapéuticas, mas a aplicagdo a pacientes individuais devera ser feita
com cuidado. Devemos ter em aten¢do que a maioria destas variaveis foi validada
principalmente para HAPI e os niveis de cut-off utilizados acima podem nio ser neces-
sariamente aplicados a outras formas de HAP. Além disso, a utilizagdo das terapéuticas
aprovadas e a sua influéncia nas variaveis deve ser considerada na avaliagdo do risco.
bSincope ocasional durante exercicio enérgico ou intenso, ou sincope ortostatica oca-
sional num doente normalmente estavel.

Episddios recorrentes de sincope, mesmo com atividade fisica limitada ou regular.
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O objetivo global do tratamento em doentes com HAP é a obtengdo de um
nivel de «baixo risco» (Tabelas |3 e 14). As variaveis apresentadas na Tabela |3
podem ser inconsistentes, i.e. podem enquadrar-se em diferentes categorias de
risco. E a avaliagio global que deve determinar as decisGes terapéuticas.

Tabela 14 Recomendagdes sobre a avaliagdo da gravidade da hipertensdo
arterial pulmonar e da resposta clinica a terapéutica

Recomendagoes

Recomenda-se a avaliagdo da gravidade dos doentes com HAP com um
painel de dados derivados da avaliagdo clinica, provas de esforgo, marca-
dores bioquimicos, avaliagdes ecocardiogrificas e hemodinamicas (Tabelas
12 13).

Recomenda-se a realizagio de avaliagdes de seguimento regular cada 3-6
meses em doentes estaveis (Tabela 12).

E recomendada a obtencio/manutencio de um perfil de baixo risco
(Tabela 13) como resposta de terapéutica adequada em doentes com HAP.

A obtengdo/manutengio de um perfil de risco intermédio (Tabela |3) deve
ser considerada uma resposta de terapéutica inadequada para a maioria
dos doentes com HAP.

HAP = hipertensao arterial pulmonar.
*Classe de recomendagio.
*Nivel de evidéncia.

5.2 Terapéutica

O processo terapéutico dos doentes com HAP ndo pode ser considerado
como uma mera prescrigdo de firmacos, mas caracteriza-se por uma estratégia
complexa que inclui a avaliagao inicial da gravidade e resposta subsequente as
terapéuticas. A atual estratégia terapéutica para os doentes com HAP pode ser
dividida em trés etapas principais:

I. A abordagem inicial inclui medidas gerais (Tabela [5), terapéutica de
suporte (Tabela 16), referenciagdo para um centro de referéncia e teste
de vasorreatividade aguda (Tabela 10) para indicagao de terapéutica cro-
nica com BCC (Tabela 17).

A segunda etapa inclui a terapéutica inicial com uma dose elevada de BCC nos
doentes vaso reativos (Tabela |7) ou com farmacos aprovados para a HAP
nos doentes nio vaso reativos de acordo com o risco prognéstico (Tabela |3)
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dos doentes e com o grau de recomendagio e de nivel de evidéncia de cada
componente individual ou da combinagdo de componentes (Tabelas 18, 19
e 20).

3. A terceira parte esta relacionada com estratégias terapéuticas adicionais;
no caso de uma resposta inadequada (Tabela 14), incluindo combinagdes de
farmacos aprovados (Tabela 20), tratamento de cuidados intensivos, atrios-
septostomia com baldo e transplantagao pulmonar (Tabela 21).

5.2.1 Medidas gerais, terapéutica de suporte, vasorreatividade

Tabela 15 Recomendagdes sobre medidas gerais
Recomendagbes

Recomenda-se que a gravidez seja evitada em doentes com HAP.

Recomenda-se que os doentes com HAP devem ser imunizados contra as
infecgdes a virus influenza e infe¢des pneumocdcicas.

O apoio psicossocial € recomendado em doentes com HAP.

Deve ser considerado exercicio fisico supervisionado em doentes com
HAP fisicamente descondicionados sob terapéutica médica.

Deve ser considerada a administracdo suplementar de O, em viagens
aéreas nos doentes das CF-OMS Il e IV e nos que apresentem pressio
de O, no sangue arterial consistentemente inferior a 8 kPa (60 mmHg).

Na cirurgia eletiva, a anestesia epidural deve ser utilizada em vez da anes-
tesia geral sempre que possivel.

A atividade fisica em excesso que provoque sintomas de sofrimento ndo &
recomendada em doentes com HAP.

CF-OMS = Classe Funcional da Organizagdo Mundial de Satde; HAP = hipertensio arterial pulmonar.
*Classe de recomendagio.
*Nivel de evidéncia.

Tabela 16 Recomendagdes sobre terapéutica de apoio

Recomendagoes

A terapéutica com diuréticos é recomendada em doentes com HAP com sinais de
insuficiéncia VD e de retengdo de liquidos.

A oxigenoterapia continua de longa durago é recomendada em doentes com HAP cuja
pressio de O, no sangue arterial seja consistentemente inferior a 8 kPa (60 mmHg)‘.
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Tabela 16 Recomendagdes sobre terapéutica de apoio (continuagao)

Recomendagoes

Pode ser considerada a terapéutica de anticoagulagao oral em doentes
com HAPI, HAPH e HAP devido a utilizagdo de anorexigenos.

Pode ser considerada a corregdo da anemia e/ou dos niveis de ferro nos
doentes com HAP.

A administragdo de inibidores da enzima de conversdo da angiotensina,
de anatagonistas dos recetores da angiotensina-2, de beta bloqueantes e
da ivabradina ndo é recomendada em doentes com HAP a ndo ser que
seja necessaria por comorbilidades (i.e pressdo arterial elevada, doenca
corondria ou insuficiéncia cardiaca esquerda).

HAP = hipertensio arterial pulmonar; HAPH = HAP hereditaria; HAPI = HAP idiopatica; VD = ventricular direita.
*Classe de recomendagio. *Nivel de evidéncia.
“Consultar também as recomendagées de HAP associadas a shunts cardiacos congénitos.

5.2.2 Terapéutica alvo inicial

Tabela 17 Recomendagdes sobre a terapéutica com bloqueadores dos canais
de calcio em doentes que respondem ao teste de vasorreatividade aguda

Recomendagdes

Doses elevadas de BCC sio recomendadas em doentes com HAPI, HAPH e
HAPF que respondem ao teste de vasorreatividade aguda.

Um seguimento rigoroso com reavaliagio completa apos 3-4 meses de tera-
péutica (incluindo o CCD) é recomendado em doentes com HAPI, HAPH e
HAPF tratados com doses elevadas de BCC.

A continuagdo da terapéutica com doses elevadas de BCC é recomendada em
doentes com HAPI, HAPH e HAPF das CF | ou II-OMS com melhoria hemodi-
namica marcada (perto da normalizagdo).

A iniciagdo da terapéutica especifica da HAP é recomendada em doentes das
CF-OMS Il ou IV ou naqueles sem melhoria hemodindmica marcada (perto da
normalizagdo) apos a terapéutica com doses elevadas de BCC.

Doses elevadas de BCC ndo sao indicadas em doentes sem estudo de vasorrea-
tividade ou em doentes que ndo respondam, a ndo ser que as doses regulares
sejam prescritas para outras indicagdes (por exemplo o fenomeno Raynaud).

BCC = bloqueadores dos canais de calcio; CCD = cateterismo cardiaco direito; CF — OMS = Classe Funcional
da Organizagio Mundial de Saide; HAP = hipertensio arterial pulmonar; HAPF = HAP induzida por firmacos;
HAPH = HAP hereditaria; HAPI = HAP idiopatica; VD = ventricular direita.

*Classe de recomendagio. *Nivel de evidéncia.
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Tabela 18 Recomendagdes sobre a eficacia da monoterapia farmacoldgica para
a hipertensao arterial pulmonar (Grupo |) de acordo com a Classe Funcional

da Organizag¢ao Mundial de Saude. A sequéncia é estabelecida pelo grupo
farmacolégico, por classificacdo e por ordem alfabética.

Classe® - Nivel®

CF-OMS
1]

Bloqueadores dos canais de calcio

’ Ambrisentan Cc
Antagonistas dos
receptores da Bosentan Cc
doteli )
endotelina Macitentan® C
Sildenafil C
Inibidores da
fosfodiesterase Tadalafil c
et Vardenfil* C
Estlmuladores da Riociguat c
gualinato ciclase
Epoprostenol | intravenoso® A A
inalado B C
lloprost -
intravenoso® C C
subcutineo B C
inalado* B C
Prostandides Treprostinil | intravenoso*® c c
oral* B
Beraprost*® B

Agonistas dos
receptores IP

AHAP = condigbes associadas a hipertensdo arterial pulmonar; CF — OMS = Classe Funcional da Organizagio Mundial de
Satide; EMA = European Medicines Agency; HAP = hipertensao arterial pulmonar; RCT = ensaios controlados aleatorizados.
*Classe de recomendagio.

*Nivel de evidéncia.

Apenas em doentes que respondem ao teste de vasorreatividade aguda: Classe | paraa HAP idiopatica, HAP hereditaria e HAP
devida a farmacos; Classe lla para situagoes de APAH. “Tempo para o agravamento clinico como objetivo primério nos RCTs ou
nos farmacos com redugio comprovada na mortalidade por todas as causas. — “Em doentes que ndo toleram a via subcutinea.
*Este firmaco ndo estava aprovado pela EMA aquando da publicaio destas recomendagdes.

Selexipag (oral)*
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Tabela 19 Recomendagdes sobre a eficacia da terapéutica de combinaca

para a hipertensao arterial pulmonar (Grupo I), de acordo com a Classe Funcional
da Organizagao Mundial de Satide. A sequéncia é estabelecida por classificagdo

Classe® - Nivel®

Medida/terapéutica

Ambrisentan + tadalafil*
Outros ARE + FFD-5i

Bosentan + sildenafil + epoprostenol i.v.

Bosentan + epoprostenol i.v.

Outros ARE ou FFD-5i + treprostinil s.c.

Outros ARE ou FFD-5i + outros analogos das
prostaciclinas i.v.

ARE = antagonista do recetor da endotelina; CF — OMS = Classe Funcional da Organizagdo Mundial de Satde;
FFD-5i = inibidores da fosfodiesterase tipo 5; i.v. = intravenoso; RCT = ensaios controlados aleatorizados.
*Classe de recomendagio. *Nivel de evidéncia.

“Tempo para faléncia clinica como objetivo primario dos RCTs ou dos firmacos com comprovada redugio na
mortalidade por todas as causas(definido prospetivamente).

Tabela 20 Recomendagoes sobre a eficacia da terapéutica de combinacio
sequencial para a hipertensao arterial pulmonar (Grupo I), de acordo com a

Classe Funcional da Organizagao Mundial de Satide. A sequéncia é estabele-
cida por classificagao e por ordem alfabética.

Classe® - Nivel®

Medida/terapéutica

Macitentan adicionado a sildenafil®

Riociugat adicionado a bosentan

Selexipag? adicionado a ARE e/ou FFD-i5¢

Sildenafil adicionado a epoprostenol

Treprostinil inalado adicionado a sildenafil ou a
bosentan

lloprost inalado adicionado a bosentan

Tadalafil adicionado a bosentan

Ambrisentan adicionado a sildenafil
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Tabela 20 Recomendagoes sobre a eficacia da terapéutica de combinacio
sequencial de firmacos para a hipertensao arterial pulmonar (Grupo I), de

acordo com a Classe Funcional da Organizagao Mundial de Satide. A sequéncia
é estabelecida por classificagao e por ordem alfabética (continuagao)

Classe® - Nivel®

Medida/terapéutica

Bosentan adicionado a epoprostenol

Bosentan adicionado a sildenafil

Sildenafil adicionado a bosentan

Outras combinagdes duplas

Outras combinagdes triplas

Riociguat adicionado a sildenafil ou outros FFD-i5

ARE = antagonista do recetor da endotelina; CF — OMS = Classe Funcional da Organizagao Mundial de Saide;
FFD-5i = fosfodiesterase — inibidores tipo 5; HAP = hipertensio arterial pulmonar; RCT = ensaios controlados
aleatorizados.

*Classe de recomendagio. *Nivel de evidéncia.

“Tempo/Periodo para agravamento clinico como objetivo primario dos RCTs ou dos fairmacos com comprovada
redugdo na mortalidade por todas as causas (definido prospetivamente).

9Este farmaco nio estava aprovado pela EMA aquando da publicacdo destas recomendagdes.

5.2.3 Estratégias de tratamento adicionais

Tabela 21 Recomendagoes sobre a eficicia do tratamento na unidade de cui-
dados intensivos, sobre a atrioseptostomia com balao e sobre a transplanta-
¢ao pulmonar para a hipertensao arterial pulmonar (Grupo I) de acordo com a
Classe Funcional da Organizagao Mundial de Satde.

Classe® - Nivel®
Medida/terapéutica CF-OMS | CF-OMS

O internamento numa unidade de cuidados inten-
sivos é recomendado em doentes com HP com
frequéncia cardiaca elevada (> |10 b/min), pres-
sdo arterial baixa (pressao arterial sistolica < 90
mmHg), débito urindrio baixo e subida dos niveis
do écido lactico devidos ou ndo a comorbilidades.

E recomendado suporte inotrépico nos doentes
hipotensos.
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Tabela 21 Recomendagoes sobre a eficacia do tratamento na unidade de cuidados
intensivos, sobre a atrioseptostomia com balao e sobre a transplantagao pulmonar

para a hipertensao arterial pulmonar (Grupo I) de acordo com a Classe Funcional
da Organizagao Mundial de Saude (continuagao)

Classe® - Nivel®
Medida/terapéutica CF-OMS | CF-OMS

CF-OMS
v

A transplantagao pulmonar é recomendada pouco
depois de determinada a resposta clinica inade- | . -
quada sob terapéutica médica maxima.

Pode ser considerada a atrioseptostomia com baldo
sempre que disponivel apds a faléncia da terapéu- | . -
tica médica maxima.

CF - OMS = Classe Funcional da Organizagio Mundial de Salde; HP = hipertensio pulmonar.
*Classe de recomendagio. *Nivel de evidéncia.

5.2.4 Algoritmo terapéutico

O algoritmo terapéutico dos doentes com HAP ¢ apresentado na Figura 2. As

classes de recomendagdo e os niveis de evidéncia para os tratamentos da HAP

sdo apresentados nas Tabelas |8 (monoterapéutica), |9 (terapéutica de com-
binagdo inicial), 20 (terapéutica de combinagdo sequencial) e 2| (tratamento

e intervengdes nos cuidados intensivos). A definicdo da resposta clinica aos

tratamentos ¢ referida na Tabela 4. O algoritmo terapéutico para a HAP nao

se aplica a doentes de outros grupos clinicos, e em particular, aos doentes com

HP associada ao Grupo 2 — DCE ou ao Grupo 3 — doengas pulmonares. Além

disso, as diferentes terapéuticas foram avaliadas através de RCTs sobretudo na

HAPI, na HAPH, na HAP devidas a farmacos e na HAP associadaa DTC oua DC

(corrigida cirurgicamente ou n3o).

Descrigdo do Algoritmo Terapéutico (Figura 2).

* Apds a confirmagio do diagnéstico terapéutico do doente com HAP sem
medicagdo prévia num centro de referéncia, a abordagem inicial sugerida ¢ a
adogdo de medidas gerais e o inicio de terapéutica de suporte (Tabelas |5 e
|6) se necessario.

* O teste de vasorreatividade aguda deve ser efetuado apenas em doentes com
HAPI, HAPH e HAP associada a utilizagdo de farmacos e toxinas. Os doentes
vasorreativos devem ser tratados com doses elevadas (tituladas gradualmente)
de BCC; uma resposta adequada deve ser confirmada ap6s 3-4 meses de tra-
tamento (Tabela 17).
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Os doentes respondedores sem uma resposta clinica adequada a terapéutica
com BCC devem ser tratados com medicagdo aprovada para a HAP de acordo
com a estratégia terapéutica dos doentes ndo vasorreativos.

* Os doentes nio respondedores aos testes de vasorreatividade aguda, que
apresentam risco baixo ou intermédio (Tabela |3), podem ser tratados com
monoterapia inicial (Tabela 18) ou com terapéutica de combinagio oral inicial
(Tabela 19).

Se a monoterapia inicial for selecionada, como néo esta disponivel uma avalia-
¢do comparativa de igual para igual entre os diferentes compostos, nao pode
ser proposta nenhuma monoterapia de primeira linha baseada na evidéncia.
Neste caso a escolha do farmaco pode depender duma variedade de fatores
incluindo o estatuto de aprovagdo, o resumo das carateristicas do medica-
mento, a via da administragdo, o perfil de efeitos secundarios, a interagio
potencial com as terapéuticas de suporte, as preferéncias do doente, as
comorbilidades, a experiéncia do médico e o custo.

Como a comparagdo de igual para igual entre a terapéutica de combinagao inicial
com ambrisentan acrescida de tadalafil provou ser superior a monoterapia inicial
com ambrisentan ou com tadalafil ao retardar a faléncia clinica, um nivel de
recomendagao mais elevado foi atribuido a esta combinagao inicial (Tabela |9).

Nos doentes nao vasorreativos e sem medicagdo prévia de alto risco (Tabela
13), deve ser considerada a terapéutica de combinagao inicial que inclua andlogos
da prostaciclina intravenosos (Tabela 19). O epoprostenol intravenoso deve ser
prioritario uma vez que reduziu a taxa de mortalidade aos 3 meses nos doentes
de alto risco com HAP também em monoterapia (Tabela 18). Podem ser consi-
derados modelos alternativos de terapéutica de combinagdo inicial (Tabela 19).
No caso de resposta clinica inadequada a terapéutica de combinagdo inicial ou
a monoterapia inicial (Tabela 14), é recomendada uma terapéutica de combi-
nagdo sequencial dupla ou tripla de acordo com a Tabela 20. A combinagio do
riociguat e dos FFD 5i esta contraindicada.

No caso de resposta clinica inadequada com terapéutica de combinagao
sequencial dupla (Tabela |4), deve ser tentada a terapéutica de combinagao
tripla (Tabelas 19 e 20).

Parece razoavel considerar a elegibilidade para transplantagao pulmonar apos
resposta clinica inadequada a monoterapia inicial ou a terapéutica de combina-
¢ao inicial e referenciar o doente para transplantagao pulmonar pouco depois
da confirmagdo de resposta clinica inadequada a terapéutica de combinagao
maxima (Tabela 21). A ASB deve ser considerada como um procedimento
paliativo ou transitorio em doentes cujo estado se agrava apesar da terapéu-
tica médica maxima.
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6. Subconjuntos especificos da hipertensao (arterial) pulmonar
6.1 Hipertensao arterial pulmonar pediatrica

Recomendagdes

A avaliagao do algoritmo do diagndstico de HP é recomendada para o diagnds-
tico e definigdo do grupo etiologico especifico dos doentes pediatricos com HP-.

Um algoritmo terapéutico especifico da HAP é recomendado nos doentes
pediatricos com HP<.

Deve ser considerada a terapéutica de combinagdo nos doentes pedidtricos com HP.

Devem ser considerados determinantes de risco especificos da idade pediatrica.

HAP = hipertensao arterial pulmonar; HAPH = hipertensio arterial pulmonar hereditaria; HAPF = hipertensio
arterial pulmonar induzida por firmacos; HAPI = hipertensdo arterial pulmonar idiopatica; HP = hipertenso
pulmonar.

*Classe de recomendacao. *Nivel de evidéncia. ‘Consultar Ivy D etal | Am Coll Cardiol 2013;62(25):D117-D126.

6.2 Hipertensao arterial pulmonar associada a cardiopatia congénita do adulto

Tabela 23 Recomendagoes sobre a corregao da cardiopatia congénita com
shunts sistémico-pulmonares predominantes

iRVP RVP Corrigivel
UWem) | (uw) 8
<4 <23 Sim
>8 >46 Nio
48 2346 AvaI.ifngio do doente individual em centros
terciarios

iRVP = indice de resisténcia vascular pulmonar; RVP = resisténcia vascular pulmonar; UW = unidades Wood.
*Classe de recomendagio. *Nivel de evidéncia.
<Com cirurgia ou procedimento percutaneo intravascular.

Tabela 24 Recomendagoes para a hipertensao arterial pulmonar associada a
cardiopatias congénitas

Recomendagoes

O bosentan é recomendado em doentes da CF-OMS IIl com sindrome
de Eisenmenger.

Devem ser considerados outros AREs, FFD-5i e prostandides em doentes
com sindrome de Eisenmenger.
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Tabela 24 Recomendagdes para a hipertensao arterial pulmonar associada a
cardiopatias congénitas (continuagao)

Recomendagbes

Na auséncia de hemoptises significativas, pode ser considerada a terapéutica de anticoa-
gulagdo oral em doentes com trombose da AP ou com sinais de insuficiéncia cardiaca.

Deve ser considerada a utilizagdo de oxigenioterapia nos casos em que se produz
um aumento consistente da saturagdo arterial de oxigénio e em que se reduz a
sintomatologia.

Se estiverem presentes sintomas de hiperviscosidade, deve ser considerada fleboto-
mia com substituigdo isovolumétrica geralmente se o hematdcrito > 65%.

Pode ser considerada a utilizagdo de uma terapéutica de suplementagdo de ferro em
doentes com baixos niveis de ferritina plasmatica.

Pode ser considerada a terapéutica de combinagdo de farmacos em doentes com
sindrome de Eisenmenger.

A utilizagdo de BCC ndo é recomendada em doentes com sindrome de Eisenmenger.

AP = artéria pulmonar; ARE = antagonistas do recetores da endotelina; BCC = bloqueadores dos canais de
célcio; CF — OMS = Classe Funcional da Organizagdo Mundial de Satde; FFD-5i = inibidores da fosfodiesterase
tipo 5.

*Classe de recomendagio. *Nivel de evidéncia.

6.3 Hipertensio arterial pulmonar associada a doenca do tecido conjuntivo

Tabela 25 Recomendagdes para a hipertensao arterial pulmonar associada a
doenga do tecido conjuntivo

Recomendagoes

Em doentes com HAP associada a DTC, é recomendado o mesmo algoritmo tera-
péutico proposto para os doentes com HAPI.

A ecocardiografia em repouso é recomendada como teste de rastreio nos doentes
assintomaticos com esclerose sistémica, avaliados por rastreio anual através de eco-
cardiografia, COMC e biomarcadores.

O CCD é recomendado em todos os casos de suspeita de HAP associada a DTC.

Pode ser considerada a anticoagulagio oral numa base individual e na presenca de
predisposigdo trombofilica.

CCD = cateterismo cardiaco direito; CDMC = capacidade de difusio do monéxido de carbono; DTC = doenga do tecido
conjuntivo; HAP = hipertensdo arterial pulmonar; HAPI = hipertensio arterial pulmonar idiopatica.
*Classe de recomendagio. *Nivel de evidéncia.
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6.4 Hipertensio arterial pulmonar associada a hipertensio portal

Tabela 26 Recomendagdes para a hipertensao arterial pulmonar associada
a hipertensio portal

Recomendagdes

A avaliagdo ecocardiografica para detegao de sinais de HP é recomendada
em doentes sintomaticos com doenga hepatica ou hipertensio portal e em
todos os candidatos a transplante hepatico.

Recomenda-se que os doentes afetados por HAP associada a hipertensio
portal sejam referenciados para centros com competéncia no tratamento
de ambas as situagdes.

Recomenda-se a aplicagdo do mesmo algoritmo de tratamento, utilizado
noutras formas de HAP, aos doentes com HAP associada a hipertensio
portal, tendo em conta a gravidade da doenga hepitica.

A anticoagulagdo ndo é recomendada em doentes com hipertensio pul-
monar associada a hipertensao portal.

Pode ser considerado o transplante hepatico em doentes selecionados
que respondam bem a terapéutica da HAP.

O transplante hepatico é contraindicado em doentes com HAP grave e
nao controlada.

HAP = hipertensdo arterial pulmonar; HAPI = hipertensio arterial pulmonar idiopatica; HP = hipertensio
pulmonar.

*Classe de recomendagio.

®Nivel de evidéncia.
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6.5 Hipertensio arterial pulmonar associada a infe¢do pelo virus da imu-
nodeficiéncia humana

Tabela 27 Recomendagoes para a hipertensao arterial pulmonar associada
a infe¢do pelo virus da imunodeficiéncia humana

Recomendagoes

O rastreio ecocardiografico em doentes assintomaticos com VIH para
detetar a HP ndo é recomendado.

Nos doentes com HAP associada a infegdo por VIH, deve ser considerado
o mesmo algoritmo terapéutico proposto para os doentes com HAP, tendo
em consideracio as comorbilidades e as interagdes farmaco a farmaco.

A anticoagulagdo ndo é recomendada por falta de dados relativamente a
relagio entre eficicia e risco.

HAP = hipertensio arterial pulmonar; HAPI = hipertensao arterial pulmonar idiopatica; VIH = virus da imu-
nodeficiéncia humana.

*Classe de recomendagio.

®Nivel de evidéncia.

6.6. Doenca pulmonar veno-oclusiva e hemangiomatose capilar pulmonar
Tabela 28 Recomendagoes para a doenga pulmonar veno-oclusiva

Recomendagdes

Uma combinagdo de achados clinicos, exame fisico, broncoscopia e acha-
dos radioldgicos é recomendada para diagnosticar DPVO/HCP.

A identificagdo de uma mutagdo bi-alélica EIF2AK4 é recomendada para
confirmar um diagnostico de DPVO/HCP hereditria sem confirmagao
histoldgica.

E indicada a referenciagio de doentes elegiveis com DPVO/HCP para avalia-
¢do num centro de transplantagao, assim que o diagnostico for estabelecido.

Os doentes com DPVO/HCP devem ser tratados apenas em centros com
grande experiéncia em HP devido ao risco de edema pulmonar apés inicio
de terapéutica para a HAP.

DPVO = doenca pulmonar veno-oclusiva; HAP = hipertensio arterial pul yHCP=h gi capi-
lar pulmonar; HP = hipertensio pulmonar.

*Classe de recomendagio.

®Nivel de evidéncia.

37



7. Hipertensao pulmonar devida a doenca cardiaca
esquerda (Grupo 2)

Tabela 29 Exemplos de fatores chave sugestivos de hipertensio pulmonar do
Grupo 2

Apres’el-'ltagao Ecocardiografia Outros fatores
clinica
Idade > 65 anos Anomalia estrutural do coragdo ECG
esquerdo * HVE e/ou HEA
* Doenga das valvulas cardiacas esquerdas | * FA/FibA
* Dilatagdo da AE (> 4,2 cm) * BCRE
* Abaulamento do SIA para a direita * Presenca de ondas Q
* Disfungao VE
* Hipertrofia concéntrica VE e/ou massa
VE aumentada
Sintomas de indices Doppler de pressdes de enchi- Outros fatores
insuficiéncia mento aumentadas imagiologicos
cardiaca esquerda * Relagdo E/e’ aumentada * Linhas B de Kerley

* Perturbagio do fluxo mitral > tipos 2-3 | * Derrame pleural
* Edema pulmonar
* Dilatagio da AE

Caracteristicas da Auséncia de

sindrome metabdlica * Disfungao VD

* Entalhe mesossistolico do fluxo da AP
* Derrame pericardico

Historia de doenga
cardiaca (passada ou
presente)

Fibrilhagdo auricular
persistente

AE = auricula esquerda, AP = artéria pulmonar; BCRE = bloqueio completo do ramo esquerdo; ECG = ele-
trocardiograma; FA = flutter auricular; FibA = fibrilhagdo auricular; HEA = hemibloqueio esquerdo anterior;
HVE = hipertrofia ventricular esquerda; SIA = septo interauricular; VD = ventricular direita; VE = ventricular
esquerda.
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Tabela 30 Tratamento da hipertensao pulmonar na doenca cardiaca esquerda

Recomendagoes

A otimizagao do tratamento da doenga subjacente é recomendada antes de
considerar a avaliagio da HP-DCE (i.e. tratamento da doenga cardiaca estru-
tural).

Recomenda-se a identificagio de outras causas de HP (ie. DPOC, SAS, EP,
HPTEC) e o respetivo tratamento quando adequado antes de considerar a
avaliagio da HP-DCE.

Recomenda-se a realizagdo de avaliagdo invasiva da HP em doentes com vole-
mia otimizada.

Os doentes com HP-DCE e com um componente pré-capilar grave, conforme
indicado por um GPD elevado e/ou RVP elevada devem ser referenciados para
um centro de referéncia em HP para que se submetam a uma avaliagdo diagnos-
tica completa e a uma decisdo terapéutica individual.

Aimportancia e o papel dos testes de vasorreatividade ndo estio estabelecidos
na HP-DCE, exceto no caso dos doentes candidatos a transplantacdo cardiaca
e/ou implantagao de dispositivo de assisténcia VE.

A utilizagio de terapéuticas aprovadas para a HAP ndo é recomendada na HP-DCE.

DAVE = dispositivo de assisténcia ventricular esquerda; DPOC = doenga pulmonar obstrutiva crénica; EP =
embolia pulmonar; GPD = gradiente da pressao diastélica; HP-DCE = hipertensio pulmonar devida a doenga
cardiaca esquerda; HPpcC = hipertensdo pulmonar pos-capilar e pré-capilar combinadas; HPTEC = hiper-
tensdo pulmonar tromboembdlica cronica; RVP = resisténcia vascular pulmonar; SAS = sindrome da apneia
do sono.

*Classe de recomendagio. *Nivel de evidéncia.
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8. Hipertensao pulmonar devida a doencas
pulmonares e/ou a hipoxia (Grupo 3)

Tabela 31 Classificagio hemodinamica da hipertensdo pulmonar associada a
doenga pulmonar

Terminologia Hemodinamica (cateterismo cardiaco direito)
DPOC/FPI/FPEC sem HP PAPm < 25 mmHg
DPOC/FPI/FPEC com HP PAPm > 25 mmHg

DPOC/FPI/FPEC com HP grave | PAPm > 35 mmHg ou
PAPm > 25 mmHg na presenca de débito cardiaco baixo
(IC <2,5 L/min, ndo justificado por outras causas)

DPOC = doenga pulmonar obstrutiva crénica; FPEC = fibrose pulmonar e enfisema combinados; FPI = fibrose
pulmonar idiopatica; HP = hipertensao pulmonar; IC = indice cardiaco; PAP = pressio da artéria pulmonar;
PAPm = pressao arterial pulmonar média.

Tabela 32 Recomendagoes sobre a hipertensao pulmonar devida a doengas
pulmonares

Recomendagoes

A ecocardiografia é recomendada na avaliagio diagndstica nio-invasiva de suspeita
de HP em doentes com doenga pulmonar.

Recomenda-se que os doentes com sinais ecocardiograficos de HP grave efou dis-
fungo ventricular direita grave sejam referenciados para um centro de referéncia‘.

A terapéutica otimizada da doenga pulmonar subjacente incluindo a oxigenoterapia
de longa duragdo em doentes com hipoxemia cronica é recomendada em doentes
com HP devida a doengas pulmonares.

A referenciagdo para um centro de referéncia em HP deve ser considerada para os doentes
com sinais de HP grave/falénciaVD grave com o objetivo de uma terapéutica personalizada.

O CCD ndo é recomendado para suspeita de HP nos doentes com doenga pulmo-
nar, a nio ser que sejam expectaveis consequéncias terapéuticas (ie. transplantagio
pulmonar, diagndsticos alternativos tais como HAP ou HPTEC, inclusdo potencial
num ensaio clinico).

A utilizagdo de firmacos aprovados para a HAP nio é recomendada em doentes com
HP devida a doengas pulmonares.

HAP = hipertensio arterial pulmonar; HP = hipertensdo pulmonar; HPTEC = hipertensdo pulmonar trom-
boembodlica crénica.

*Classe de recomendacao. "Nivel de evidéncia. Esta recomendagio nio se aplica a doentes com doenga pulmo-
nar terminal que ndo sio considerados candidatos para transplantagio pulmonar.
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9. Hipertensao pulmonar tromboembadlica crénica
(Grupo 4.1)

Figura 3 Algoritmo diagnostico para a hipertensao pulmonar
tromboembdlica croénica

Sintomas, sinais, historia sugestiva de HPTEC

Probabilidade ecocardiografica de HP
(QELEEW))

Probabilidade alta ou intermédia de HP

Cintigrafia de V/P*
Defeitos de perfusio segmentares

Sim l lNﬁo

HPTEC possivel

Exclusio de HPTEC

Referenciar para um
centro de referéncia Estudo de HP/HAP
de HP/HPTEC

Angio TC pulmonar
Cateterismo cardiaco direito
+/- angiografia pulmonar

HAP = hipertensio arterial pulmonar, HPTEC = hipertensao pulmonar tromboembdlica cronica;
TC = tomografia computorizada; V/Q = ventilagao/perfusao.
*A angio TC pulmonar isolada pode falhar o diagnéstico de hipertensao pulmonar tromboembélica cronica.
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Figura 4 Algoritmo terapéutico para a hipertensdo pulmonar tromboem

por um centro de

Diagnéstico confirmado
referéncia em HPTEC

Anticoagulagao vitalicia

Avaliacao da operabilidade por uma equipa
multidisciplinar em HPTEC

Tecnicamente operavel

P s R
Relagao risco Relacao risco
/beneficio /beneficio —
aceitavel L aceitavel® )

l

Endarterectomia HP sintomatica | ——
persistente

pulmonar

Considerar

transplantacao
pulmonar

APB = angioplastia pulmonar com baldo; HP = hipertensao pulmonar;
HPTEC = hipertensdo pulmonar tromboembdlica cronica.
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bélica crénica

( Tecnicamente inoperavel )

Terapéutica
médica dirigida

Considerar APB num centro
de referéncia®

HP sintomatica
persistente

*Os doentes tecnicamente operaveis com relagao de risco/beneficio nio aceitavel podem ser também
considerados para APB.
®Nalguns centros a terapéutica médica e a APB sio iniciados em simultineo.
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Tabela 33 Recomendagdes para a hipertensao pulmonar tromboembélica
crénica

Recomendagoes

Deve ser considerada a HPTEC nos sobreviventes de EP com dispneia de esforgo.

A anticoagulagio vitalicia é recomendada em todos os doentes com HPTEC.

Recomenda-se que em todos os doentes com HPTEC, a avaliagio
da operabilidade e as decisdes relativas a outras estratégias terapéuticas sejam
efetuadas por uma equipa multidisciplinar de peritos.

A EAP cirirgica com paragem circulatoria na hipotermia profunda
& recomendada em doentes com HPTEC.

O riociguat é recomendado em doentes sintomaticos classificados por uma
equipa especializada em HPTEC incluindo pelo menos um cirurgido com expe-
riéncia em EAP, como portadores de HPTEC persistente/recorrente apos o
tratamento cirlrgico ou com HPTEC inoperavel.

Pode ser considerada a utilizagdo offfabel de farmacos aprovados para a HAP em
doentes sintomaticos classificados por uma equipa especializada em HPTEC incluindo
pelo menos um cirurgido com experiéncia em EAP,como portadores de HPTEC per-
sistente/recorrente apos o tratamento cirtrgico ou com HPTEC inoperavel.

A APB pode ser considerada em doentes tecnicamente inoperaveis
ou portadores de uma relagdo de risco-beneficio desfavoravel para a EAP.

O rastreio para HPTEC nos sobreviventes assintomaticos de EP ndo é atual-
mente recomendado.

APB = angioplastia pulmonar com baldo; EAP = endarterectomia pulmonar; EMA = European Medicines Agency;
FDA = US Food and Drug Administration; HPTEC = hipertensdo pulmonar tromboembdlica crénica.

*Classe de recomendagio.

®Nivel de evidéncia.

44



10. Definicao de um centro de referéncia
em hipertensao pulmonar

Tabela 34 Recomendag6es para um centro de referéncia em hipertensao pulmonar

Recomendagoes

Recomenda-se que os centros de referéncia providenciem cuidados através
de uma equipa multiprofissional (médicos cardiologistas e pneumologistas,
enfermeiros especializados, radiologistas, apoio psicologico e assisténcia
social, peritos em areas apropriadas de chamada).

Recomenda-se que os centros de referéncia tenham uma rede de relagdes
diretas e referenciagio rapida a outros departamentos (tais como departa-
mento de DTC, planeamento familiar; departamento de EAP, departamento de
transplantagdo pulmonar, departamento de cardiopatias congénitas do adulto).

Considera-se que um centro de referéncia deve seguir pelo menos 50 doen-
tes com HAP ou com HPTEC e deve receber pelo menos duas novas refe-
renciagdes por més com HAP ou HPTEC documentadas.

Considera-se que os centros de referéncia devem efetuar pelo menos 20
testes de vasorreatividade em doentes com HAPI, HAPH ou HAPF por ano.

Os centros de referéncia devem participar em investigagao clinica colabora-
tiva de HAP, incluindo ensaios clinicos das fases Il e Il.

DTC = doengas do tecido conjuntivo; EAP = endarterectomia pulmonar; HAP = hipertensio arterial pulmonar;
HAPF = HAP induzida por farmacos; HPTEC = hipertensio pulmonar tromboembdlica cronica.

Classe de recomendagio.

*Nivel de evidéncia.
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