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Resumo: Introducdo: A hipertensdo arterial pulmonar (HP) é causada pelo aumento da resisténcia vascular
pulmonar. No periodo neonatal, manifesta-se principalmente como Hipertensdo Pulmonar
Persistente Neonatal (HPPN) ou associada a Displasia Broncopulmonar (DBP). <br>Objetivos:
Genitora de 41 anos, diabética e hipertensa. Parto cesarea por pré-eclampsia grave e restricao do
crescimento intrauterino, com 35 semanas. Recém-nascido masculino, com 1.715 g, artéria
umbilical Unica e sem dismorfias. Nasceu bem, sem necessidade de reanimacdo ou suporte
ventilatorio. Evoluiu com ictericia com necessidade de fototerapia e boa aceitacdo da dieta. No
108304, de vida, apresentou cianose, palidez e desconforto respiratério subitos, necessitando de
expansao volémica, ventilagao invasiva e drogas vasoativas. O rastreio infeccioso e a bioguimica
sanguinea foram normais. O ecocardiograma evidenciou insuficiéncia tricuspide (IT) moderada e
pressdo sistélica na artéria pulmonar (PSAP) de 75 mmHg. Iniciado sildenafil com boa resposta,
com reducdo da PSAP para 40 mmHg ap6s 3 dias, sendo suspenso o sildenafil. 2 dias apos,
apresentou nova piora clinica e ECO com dilatagdo das cavidades direitas e I T leves, PSAP de 80
mmHg, shunt direito-esquerdo pelo forame oval patente e canal arterial calibroso com shunt de
alta velocidade da pulmonar para aorta, com gradiente de 30 mmHg na aorta descendente.
Retornado sildenafil, iniciado prostaglandina para manutencdo do canal arterial e realizado
tomografia de torax, que descartou coarctacdo de aorta e displasia avéolo-capilar, sendo
suspenso a prostaglandina e mantido o sildenafil. Pensado em Hipertensdo Arterial Pulmonar
Idiopética (HPI), possivelmente hereditéria (HPH), apesar de rara no periodo neonatal, uma vez
gue afastadas outras causas. Indicado painel genético de sequenciamento de nova geragéo, porém
ndo conseguido realizacdo deste em internacdo. Evoluiu com melhora gradual, reducéo da PASP
para 20mmHg, sendo suspenso sildenafil. Apds 4 dias, houve recorréncia do quadro e eco com
dilatacdo de camaras direitas, PASP > 90 mmHg, sem resposta a terapéutica vasoativa e
sildenafil, com 6bito aos 37 dias de vida.<br>Metodologia: <br>Resultados: <br>Conclusdo:
Trata-se de uma HP neonata atipica, sem causa identificavel. A recorréncia com a suspensdo do
vasodilatador reforga a possibilidade de HPI. Estudos indicam que muitos casos de HPI possuem
etiologia genética, sendo alguns gendtipos associados a apresentagdes clinicas especificas e
variagdes na resposta ao tratamento. Assim, 0 exame genético é (til para o tratamento, mas tem
acesso limitado, principalmente no SUS. Como também, o eco funcional (F), realizado pelo
neonatologista, € fundamental para os gustes farmacologicos e hemodindmicos. Exames
genéticos podem ser indicados nas HPI, a fim de auxiliar na resolucdo diagndstico,
aconselhamento genético e decisdo terapéutica. A capacitacdo dos neonatologistas para a
realizacéo do ecoF e a implementacdo deste sdo cruciais para otimizar o cuidado e melhorar os
desfechos dos pacientes com HP.
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