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Insuficiência de VD 

• Diuréticos 

• Digital 

Coron Artery Dis 2005; 16: 13 



Reabilitação 

CHEST 2013; 143: 333 

23 pacientes – 10 treino + educação 

           13 educação   

   

•  Qualidade de vida  



Fisiopatologia 

 Clínica Mayo 

 Seguimento 120 pacientes 

 Mínimo 5 anos 

                              

Pacientes 

TROMBOSE        32 (57%) 

ARTERIOPATIA                 21 (38%) 

VENOOCLUSIVA        3 (5%) 

  

  

Circulation 1984;70:580 

Sem ACO 

Com ACO 

Trombose in situ 



Critério de resposta 
x Benefício a longo prazo 

557 
HAPI 

RESPOSTA AGUDA 
70 (12,6%) 

 

NÃO RESPONDEDOR 
487(87,4%) 

38 (6,8%) 
RESPOSTA BCC – LONGO PRAZO 

32  
FALÊNCIA BCC LONGO PRAZO 

20% PAPm 
20% RVP 

Sitbon O. et al. Circulation 2005 

PAPm: < 40mmHg 

e ↓10mmHg 

DC: mantido ou ↑ 



Benefício em longo prazo HAP 

Anorexígeno 
(n=127) 

DTC  
(n168) 

HPoP 
 (n=153) 

HIV 
 (n=124) 

CC  
(n=50) 

DVOP/HP 
(n041) 

Resposta aguda  ↓ PAPm e  
RVP > 20% 

17 (13,4) 17 (10,1) 2 (1,3) 2 (1,6) 0 5 (12,2) 

Resposta longo prazo  BCC 
(%entre respondedores  agudos) 

12 (70,6)  1 (5,8) 1 (50) 2 (100) 0 0 

% resposta longo prazo  BCC da 
população geral 

9,4 0,6 0,7 1,6 0 0 

ERJ  2010;31:1898 



JACC 2009; 54, suppl 



Pre-ET pro-ET 

Endotelina 1-1 

Vasoconstrição 

Proliferação 

ETA ETB 

Antagonistas  
Receptor 
Endotelina 

L-arginina L-citruline 

Vasodilatação 

Anti-proliferação 

cGMP 

PDE5 

Inibidor fosfodiesterase 

vasodilatation 

anti-proliferation 

cAMP 

Prostaciclina (PgI2 ) 

Ácido aracdonico  PgI2 

Derivados da  
Prostaciclina 

Òxido Nítrico 

VIA ENDOTELINA VIA PROSTACICLINA VIA ÓXIDO NÍTRICO 

- - 

+ 
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• 80 pacientes c/ HAPi, WHO III e IV, 12 semanas 
– 6MWT: epoprostenol 315 → 362     (p<0,002) 

    controle         270 → 204 

NEJM 1996; 334:296-301 



Epoprostenol 
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• 203 pacientes: HAPi, anorexígenos, colagenoses e CTEPH 
• NYHA III e IV 
• Dose: 2,5 – 5 mcg   6 a 9 vezes ao dia 

36,4m 

NEJM 2002; 347:322-9 



• 213 pacientes, randomizado, duplo cego 
• NYAH III/IV 
• HAPi, colagenoses (havia pacientes com cardiopatias congênitas) 

NEJM 2002;346:896-903 



Bosentana – longo prazo 



LANCET 2008;371: 2093 

• 80 pacientes bosentan x 88 placebo em CF II 



Ambrisentan 

202 Pacientes – HAP 

CF II e III  

192 Pacientes – HAP 

CF II e III 

Circulation 2008; 117:3010  



Sildenafil 

278 
HAPI, cardiopatia congênita, colagenose 
NYHA I-II-III-IV 

Placebo 
68 

20mg 3x/d 
67 

40mg 3x/d 
65 

80mg 3x/d 
65 

41m 44m 47m TC6M 

-0,6 -2,1 -2,6 -4,7 PAP 

NEJM 2005;353:2148  



NEJM 2013;369:809 



NEJM 2013;369:330  
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Melhor prognóstico  Determinantes do 
prognóstico 

Pior prognóstico 

Não Sinais clínicos de IVD Sim 

Lenta Progressão da doença Rápida 

Não Síncope  Sim 

I,II CF WHO IV 

>500m TC6M < 300m 

Pico VO2 > 15mL/min/Kg Ergoespiromatria Pico VO2 < 12mL/min/Kg 

Normal ou quase normal BNP e NT-pró-BNP Muito elevado e subindo 

TAPSE > 2,0 cm 
Derrame pericárdico - 

 

Ecocardiograma TAPSE < 1,5 cm 
Derrame pericárdico + 

PAD < 8 mmHg 
IC ≥ 2,5 L/min/m2 

 

Hemodinâmica PAD > 15mmHg 
IC ≤2,0 L/min/m2 

 ERJ 2009  



 ERJ 2012; 39: 589  



Tratamento combinado 

 ERJ 2012; 25: 858  

Tratamento sequencial 

x início com duas 

drogas concomitantes 



Transplante de pulmão 

• Pacientes em classe funcional III e IV 

• Considerar para fila quando em terapêuica combinada 
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