g h:_p';’i':'lri
L i

DE OUTUBRO ﬁé?éf.
DE 2024 Bh ocscece

. de paduatria
FLORIANOPOLIS - 5C

Trabalhos Cientificos

Titulo: Hipertensdo Arterial Pulmonar Idiopéatica: Um Relato De Caso

Autores: BRUNA MORETTO KLIEMANN (UNIVERSIDADE FEDERAL DE SANTA MARIA),
NATALIA ALBINO LHASSER (UNIVERSIDADE FEDERAL DE SANTA MARIA),
EDUARDO BATISTA HERMANN (UNIVERSIDADE FEDERAL DE SANTA MARIA),
CLAUDIO BRUM PRETTO (UNIVERSIDADE FEDERAL DE SANTA MARIA), LETICIA
CORREA DE BARROS (UNIVERSIDADE FEDERAL DE SANTA MARIA), BILUANA
MUSA NOGUEIRA (UNIVERSIDADE FEDERAL DE SANTA MARIA), CAROLINA
SARDO MENDES (UNIVERSIDADE FEDERAL DE SANTA MARIA), MARIANA SANTOS
NEIS (UNIVERSIDADE FEDERAL DE SANTA MARIA), JULIA CAROLINA SANGIOVO
(UNIVERSIDADE FEDERAL DE SANTA MARIA)

Resumo: A hipertensdo arterial pulmonar idiopética (HAPI) € um tipo de hipertensdo arterial pulmonar
(HAP) rara, sem etiologia conhecida, que ocorre por um aumento na resisténcia vascular da
artéria pulmonar (AP). Paciente masculino, 7 anos, encaminhado ao ambulatério de Pneumologia
Pedidtrica para acompanhar HAP severa, que havia iniciado com sintomas de dispneia aos
esforgos, cianose oral e periorbital, sopro cardiaco e episddios de sincope. O diagnostico foi
inferido pelo ecocardiograma transtoréacico (ETT), que evidenciou ventriculo direito (VD) com
leve hipertrofia, grande aumento cavitério, leve disfuncdo sistdlica, ario direito aumentado,
regurgitacdo de valva pulmonar leve secundaria e dilatacdo da AP. Foi internado dois meses ap0s
o0 inicio do acompanhamento por nova sincope, onde realizou uma angiotomografia de vasos
pulmonares e de térax, que indicaram um aumento de calibre do tronco da AP e alteracdes
perfusionais, sem alteragbes cardiacas congénitas ou outra patologia primaria. O cateterismo
cardiaco confirmatorio foi contraindicado pela sua condicéo clinica grave e instavel e, portanto, o
diagnostico de HAPI foi inferido, iniciando-se o uso de Espironolactona e Sildenafila. Dias apos,
0 paciente sofreu queda de saturacdo de O2, que levou a necessidade de adicionar lloprost,
Bosentana e oxigenoterapia continua ao tratamento. O paciente foi incluido nafila do transplante
cardiopulmonar (TCP) cerca de um ano depois para avaliagcdo de terapia terminal. Atualmente,
estd estavel. A HAPI inicia com remodelamento e obliteragcdo vascular pulmonar, que aumenta a
resisténcia vascular e dificulta o transporte de sangue do VD para os pulmdes. O aumento da
carga imposta ao VD leva-o a insuficiéncia, que é a responsavel pelos principais sintomas da
doenca. A investigacdo comega com a estimacao da pressdo da AP e o funcionamento do VD por
ETT. O diagnostico confirmatorio € feito por cateterismo cardiaco direito quando a pressdo
arterial pulmonar média € maior ou igual a 25mmHg em repouso, associado a pressdo de oclusdo
da AP e/ou pressdo diastdlica final do ventriculo esquerdo menor ou igual a 15 mmHg. Um
método diagndstico abrangente é essencial para um diagndstico preciso, dado que a etiologia da
HAP é diversa e a HAPI é determinada apos a exclusdo de potenciais causas, como doencas do
tecido conjuntivo, cardiopatias congénitas ou exposi¢cao a drogas e toxinas. O tratamento baseia-
se em medicagOes especificas para cada etiologia, em oxigenoterapia de suporte e em farmacos
gue gam nas vias da prostaciclina, da endotelina e do éxido nitrico. Angiotomografia e
tomografia computadorizada auxiliam na avaliagdo da progressdo do quadro. O tratamento e o
prognéstico dependem da gravidade da doenca e da evolugdo de cada paciente, podendo ser
necessario TCP como terapia terminal. A HAP é uma doenca rara e de dificil diagndstico, com
grande morbimortalidade. Por isso, deve ser mangjada com equipes multidisciplinares, incluindo
equipe de TCP paraterapiaterminal.
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