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Hipertensdo Pulmonar De Etiologia Veno-Oclusiva: Um Relato De Caso
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INTRODUCAO: A hipertensdo pulmonar tem dentre suas etiologias primérias a doenca veno-
oclusiva (PVOD) e a hemangiomatose capilar pulmonar (PCH). DESCRICAO DO CASO:
Paciente iniciou aos 15 anos quadro de cianose associada a dispneia progressiva, evoluindo com
episddios eméticos, cefaleia e taquicardia, sendo levado ao hospital, onde apresentou-se com
reducdo do murmurio vesicular em hemitorax direito, saturacdo de 50% e frequéncia cardiaca de
150 bpm. Foi realizada tomografia de térax que mostrou multiplos peguenos nédulos
pulmonares, com atenuagdo em vidro fosco, esparsos e de padrdo centrolobular e
hidropneumotdrax hipertensivo em pulmao direito, o qual foi abordado por drenagem torécica
fechada com posterior intubac&o orotraqueal .Evoluiu com melhora clinica obtendo alta hospitalar
com encaminhamento para o ambulatério de pneumologia, onde foram solicitados um
ecocardiograma, que evidenciou hipertensdo arterial pulmonar de grau moderado e uma
cintilografia pulmonar, que demonstrou multiplas éreas subsegmentares de hipoperfusdo. Assim,
ingtituiu-se terapia com sildenafila 20mg e com ambrisentana 10mg e foi solicitado um
cateterismo pulmonar, que indicou pressdo da artéria pulmonar de 80x45 mmHg e pressdo de
oclusdo da artéria pulmonar de 8,0, confirmando o diagndstico de hipertensdo pulmonar de
etiologia veno-oclusiva. Cinco anos apos, paciente encontra-se estavel e apenas com dispneia aos
grandes esforgos. DISCUSSAO: a PVOD/PCH, possui mau progndstico e curso clinico
agressivo, com expectativa de vida de 3 anos ap0s diagndstico. Seu tratamento ndo € padrdo e
ainda ndo possui evidéncias de eficacia. O seu diagndstico apresenta clinica com dispneia
progressiva, fadiga e evolucdo com faléncia cardiaca direita. Na tomografia, ha presenca de
septos espessados, vidro fosco, pequenos nodulos difusos bilaterais mal definidos e alargamento
da artéria pulmonar, contribuindo para o diagnéstico no caso apresentado. CONCLUSAO: a
PVOD/PCH é uma doenca agressiva, relatos com evolucdo de 5 anos e sucesso terapéutico sdo
escassos e importantes para estudo e compreensao da doenca.
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