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RESUMO: Nesta revisdo, sédo discutidos aspectos etioldgicos, clinicos, diagnoésticos, tera-
péuticos e prognésticos da hipertensdo pulmonar, levando a cor pulmonale.

UNITERMOS: Doenca Cardiopulmonar. Hipertensdo Pulmonar.

1. INTRODUCAO gem do edema periférico, na DPOC, estar relaciona-
da a insuficiéncia cardiaca direita ou haver envolvi-

A presenca de hipertensdo pulmonar e cor pulRento de outros mecanismos extracardiacos, como
monale geralmente esta associada a um pior prognésaais e humord®. E evidente, entdo, a importancia
tico, independente da doenca de base. A sobrevidadefinicdo de cor pulmonale, sua caracterizacao cli-
estimada, na presenca de cor pulmonale, € de 456a e laboratorial e consequente melhor abordagem
em dois anos, contra 69% na sua auséritia terapéutica.

Apesar de a progressdo dos niveis da pressdo O termo cor pulmonale foi definido pela Or-
da artéria pulmonar, na doenga pulmonar obstrutigmnizagdo Mundial de Saude como uma sindrome,
cronica (DPOC) com hipoxemia e hipercapnia leve @aracterizada pela hipertrofia do ventriculo direito,
moderada, ser lenta, em média, h4 um aumento esultante de doencas que afetam a funcéo e/ou a
3 mmHg/ano e raramente se atingem os niveis prestrutura dos pulmdes, exceto quando as glies
séricos encontrados na hipertensado pulmonar primgalmonares séo secundarias a doencas que afetam
ria; existe uma relagéo de pior prognostico, quando bdado esquerdo do coragdo ou a cardiopatias con-
hipertensao pulmonar. Weitzenblum efahostraram génita$®. Frente ao limitado uso clinico desta defi-
umasobrevida d&2% em quatro (4) anos, endimidu-  nicdo, por basear-se em um aspecto anatomopato-
os sem hipertensdo pulmonar (PAP < 20mmHg) cotégico, Behnke et df) o redefiniram, substituindo o
tra 49% quando apresentavam hipertensao pulfonatermo hipertrofia por alteracdo na estruturfare
France et a¥,em um estudo de cento e quinze (1140 do ventriculo direito. Essa definicdo ainda é im-
pacientes com DPOC, encontraram um ndmero g@eecisa, pois engloba desde um comprometimento
variaveis que correlacionaram-se com a mortalidadeye a franca faléncia do ventriculo direito. Recen-
como a PaQ) PaCQ, VEF, e presenca de edematemente, tem sido proposto que o termo cor pulmo-
periférico. Entdo, talvez a presenca de hipertenséo po&le seja abandonado e substituido por uma descri-
monar possa refletir a gravidade da doenga e ndo g&o mais clara, distinguindo a hipertrofia, a djata,
cessariamente estar influindo diretamente na sua maralteracao funcional e a faléncia do ventriculo
talidade. Além disso, ha controvérsias quanto a owdireito®
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2. ETIOLOGIA . ~
Tabela 1 - Causas de hipertensdo pulmonar e cor

O cor pulmonale pode ser agudo ou crénico. A Pulmonale
causa mais comum de cor pulmonale agudo é o trom- 1. Doencas alveolares e de vias aéreas
boembolismo pulmonar maci¢go e a DPOC € a princi- —DPOC
pal responsavel pelo cor pulmonale cronico (Tabela 1).  —Fibrose Cistica

Entre outras causas de hipertensao pulmonar € — poengas infiltrativas e granulomatosas
consequente cor pulmonale em nosso meio, € impor-  Sarcoidose
tante ressaltar a etiologia esquistossomatica. Clinica- Fibrose pulmonar idiopatica
mente, 0 comprometimento crénico da esquistossomo-  Colagenoses
se pode manifestar-se como formas leves, sem hiper-  Radiagéo
tens&o pulmonar, geralmente assintomaticas, associa-  Pneumoconiose
das a achados radiograficos de infiltrado pulmonar —Obstrucéo de vias aéreas superiores
micronodular, preferencialmente nas bases; como for- —Pneumopatia secundaria a alta altitude
mas graves com hipertensao pulmonar e cor pulmona-  _ ppeumopatias congénitas (fistula arteriovenosa)
le; ou na forma de hipertens&o pulmonar (évé.

2. Doencas da caixa toracica

— Cifoescoliose

3. CARACTERISTICAS CLINICAS — Doenga neuromuscular

O diagnéstico clinico de cor pulmonale nem sem-  —Sindrome da apnéia do sono
pre € simples, pois, muitas vezes, 0s proprios sinais € —Hipoventilagéo idiopatica
sintomas da doencga de base podem dificultar ou mas- — Fibrose pleural
carar a avalla(;a_l_o da presenca dg hlpertensa_o pulmo-3_ Doencas vasculares do pulmao
nar e o consequente comprometimento funcional ou
estrutural do ventriculo direito. Na DPOC, por exem-
plo, a hiperinsuflacdo pulmonar pode prejudicar a aus-
culta cardiaca, bem como a presenca de edema peri-
férico pode ndo ser secundaria a descompensacao car-
diaca direit&). E dificil também constatar clinicamente
gue a piora da dispnéia, na fibrose pulmonar idiopati-
ca, por exemplo, seja secundaria a instalacdo de hi-
pertensdo pulmonar e baixo débito cardiaco e ndo ao
agravamento das alteracBes primarias da doenca.

Os principais sintomas s&o dispnéia, dor toraci-  —Vasculites
ca, taquicardia e sincope, geralmente relacionados ao —Doenca pulmonar venoclusiva
exercicio. Em casos mais graves, com faléncieriven 4 compressao vascular pulmonar extrinseca
cular direita e congestédo hepética, podem-se apre-
sentar plenitude géastrica e desconforto abdominal.
A tosse, hemoptise e rouquiddo (devido a compresséo
do nervo laringeo recorrente, por dilatagdo aneuris-
maética da artéria pulmonar) sdo sintomas menos fre- _— Fibrose mediastinal
guentes.

Ao exame fisico, pode-se apresentar hiperfonese
da segunda bulha, que pode ser palpavel. Ha a possiténto da pressédo de enchimento das camaras cardia-
lidade de haver desdobramento da segunda bulha, gee direitas. A presenca de cianose pode indicar um
pode ser mais alargado na presenca de bloqueiocdenprometimento importante do débito cardiaco ou a
ramo direito. Em casos mais graves, apresentamggesenca de “shunt D-E”. Com a faléncia ventricular
galope (S3), que aumenta com a inspiracao, e sinaisiileita, ocorre hipertensdo venosa, com consequente
insuficiéncia tricispide e pulmonargdartebulha (S4) estase jugular, e, em casos mais avancados, ascite,
também pode estar presente, representando um laepatomegalia, ictericia, e edema periférico.

— Hipertensao pulmonar primaria

— Arterite pulmonar granulomatosa (Sarcoidose,
Esquistossomose)

—Induzida por drogas
Anorexigenos
Cocaina
L-Tryptophano

— Anemia falciforme

— Tromboembolismo pulmonar

— Tumores mediastinais
— Aneurismas
— Granulomatose
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4. EXAMES SUBSIDARIOS pulmonar, a sensibilidade do exame cai para 65 a
c diaanésti _ 809416:17) Na presenca de hipertensdo pulmonar e hi-
g Eh!nteressrimte teI:ntar 0 diagnostico mais pregBértrofia da parede do ventriculo direito, pode haver
ce da hipertensao puimonar e nao apenas quandg,&;imento paradoxal do septo interventricular para a
faléncia ventricular direita ji esta estabelecida, o q\é@querda durante a sistole. Em uma fase mais avan-
limitaria a abordagem terapéutica nesta fase. Difgz 5 ga doenca, com dilatagdo do ventriculo direito,
rente da hipertensdo arterial sistémica, precisamos, Miffye haver movimento paradoxal diastélico do septo
tas vezes, de metodos invasivos para o diagnostic\gryentricular. Com os avangos do ecocardiograma
quantificacdo da _hlpe(tensao pu_Imonar. Eaeralmen%ppler, passou a ser possivel estimar a pressdo da
no momento do diagnéstico da hipertensdo pulmonagteria pulmonar de forma nao invasiva, proporcionan-
0s niveis estdo aumentados em trés (3) a c€inco () também, melhor avaliagio das respostas terapéu-

vezes 0s valores norméf ticas. Para se obter o pico de presséo sistdlica da arté-
4.1. Radiografia de térax ria pulmonar, soma-se a pressao média do atrio direito
e o gradiente sistélico entre o ventriculo direito e o

Na presenca de hipertensédo pulmonar, ha um

. L _-atrio direito. E possivel, também, estimar a pressao
alargamento hilar das artérias pulmonares, assouaé}o b P

N e lastolica final da artéria pulmonar, através da soma
a pobreza vascular periférica. Estudos mostram a

~ - Eeril pressado média atrial direita, e o gradiente diastélico
lagéo da largura do ramo descendente da artéria e

monar direita com a presenca de hioertensao oul nal entre a artéria pulmonar e o ventriculo direito.
b § P PUMSiitra forma de estimar a presséao da artéria pulmonar

nar em DPOC. Chetty et @) constataram que a . g ) .
. pnelo ecocardiograma doppler é através da medida da
largura do ramo descendente da artéria pulmonar di-, _ . L . P
elocidade de refluxo maximo através da tricuspide

(r:(z\tlzrgalfésqeune s%rgnr]" eeﬂfffggesufggngfig}ﬁn I'ue, geralmente, esta presente na hipertenséo pulmo-
P ¢ P P ' \i&r. Utilizando-se a formula de Bernoulli, modificada,

S0, a ra\dlografla de torax pode_ traze_r a.mformag%%timamos a pressao da artéria pulmonar sistélica
quanto a presenca de doencas intersticiais, enfisema, ' _ _ _
deformidades torécicas, sinais de edema pulmonar qBAP sistolica = 4 (velocidade tricuspide) 2 + pressdo

obrigatoriamente, na presenca de hipertenséao puln@rial média

nar deve levantar a possibilidade diagnostica de cardi- A gensibilidade do exame pode ser aumentada
opatia associada ou doenca venoclusiva pulnidhar 5¢ravés do uso de contraste de solugdo salina para

4.2. Eletrocardiograma detectar o refluxo tricispide.

A especificidade das alteracdes eletrocardiogrd:4. Ressonincia magnética

ficas, na presenca de hipertrofia ventricular direita, séo A L

altamente especificas, porém a sensibilidade é baixa A ressonancia magnetica e um bom exame para
' avaliar o ventriculo direito de forma ndo invasiva, po-

As alteracdes encontradas na presenca de hiperten- . e P
~ ¢ p~ ¢ - P Fe'ilnalnda desusto elevaddimitando oseu uso clinico.
sdo pulmonar e cor pulmonale sdo: o desvieido

QRS para direita; ondas R amplas em V1,V2 (R/&5. Cateterismo cardiaco direito
>1em V1); ondas S em V5,V6; tempo de ativacdo o cateterismo cardiaco direito esta indicado na
ventricular aumentado em V1, V2; S profundas epertensgo pulmonar primaria ou secundaria, quando
V1,V2; alteracoes de ST-T, Q em V1,V2; RS emg gcocardiograma doppler ndo foi capaz de dar todas
muitas precordiais; bloqueio de ramo direito; aumenig; informacdes necessarias elou para :
da onda P em amplitude (> 2,5 mm em D2 e V1). . . ~ L .

1. avaliar se a hipertensao pulmonar € pré ou pés-ca-
4.3. Ecocardiograma pilar, através da medida de pressao de oclusdo do

O ecocardiograma bidimensional, além das Capilar puimonar;

medidas das camaras direitas, fornece dados da @gfastar definitivamente a possibilidade de cardiopa-
pessura dparede do ventriculo direito e também ti@ associada, Ou mesmo diagnosticar e quantificar
seu volume diastélico final, possibilitando a avaliaggo “Shunt” intracardiaco;
guanto & presenca de hipertrofia e dilatacdo do ven@i-avaliacao pré-transplante pulmonar;
culo direito, com sensibilidade e especificidade db avaliacéo da resposta a vasodilatadores;
100%'%. Em casos de DPOC, com hiperinsuflacab. indicacdes de cateterismo cardiaco esquerdo.
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As complica¢Bes do cateterismo cardiaco, etrando aumento da sobrevida com oxigenoterapia em
pacientes com hipertensdo pulmonar grave, sédo ioer pulmonale secundario a outras doencas.
portantes. Eles podem apresentar reagéo vasovagal . | .
com bradicardia e hipotens&o e arritmias cardiac s2. Diuréticos
geralmente relacionadas a manipulacdo do cateter atra- Pode haver melhora da funcéo ventricular di-
vés das camaras cardiacas. Eventualmente, umardita e esquerda com uso de diuréticos, quando a pres-
brilag&o atrial pode comprometer de forma significatsdo de enchimento do ventriculo direito estiver eleva-
va o débito cardiaco, ja limitado pela doenca . No teda. A melhora da fung¢éo ventricular esquerda é expli-
te agudo a vasodilatadores, pode ocorrer efeitada pela diminuicdo da dilatacdo ventricular direita
sistémico, recomendando-se, portanto, preferencigle desvia o septo intervertricular e comprime o ven-
mente, drogas de acdo curta. triculo esquerdo. Recomenda-se o uso de furosemide
40 a 120 mg/dia. Nao havendo melhora, esta indicada
a associagdo de aldactone A deplecao hidrica exces-
siva pode acarretar piora, pois o débito cardiaco na

O tratamento do cor pulmonale ja instalado, aléfaléncia do ventriculo direito € muito dependente da
do tratamento da doenca de base, baseia-se na pié-carga. Outro incoveniente do balango hidrico ne-
lhora da oxigenacéo e contratilidade do ventriculo difativo € caumento da viscosidade sanguinea e
reito, com conseqiiente melhora do débito cardiacgierar o fluxo sanguineo no leito vascular pulmonar. O
transporte de O2. uso excessivo de diuréticos pode levar também a al-

calose metabdlica, que pode suprimir a ventilagéo.

5. TRATAMENTO

5.1. Oxigenoterapia continua

A oxigenoterapia continua, em pacientes cony3- Digital
DPOC e hipoxemia, melhora a sobrevida, apesar da O uso do digital s deve ser considerado quan-
progressiva obstruc&o ao fluxo aéreo e hipoxéhitd  do houver associagdo de insuficiéncia ventricular es-
Os provaveis mecanismos envolvidos sdo a reversifjiierda. A faléncia do ventriculo esquerdo pode ocor-
lidade da vasoconstricdo hipéxica, com melhora der no cor pulmonale, principalmente na hipertenséo
débito cardiad®®. Zielinski et al®avaliaram o efei- pulmonar grave, com grande aumento do ventriculo
to da oxigenoterapia domiciliar prolongada (14 a 15kiireito e conseqiiente aumento da tenséo no septo in-
dia) em trinta e nove (39) pacientes com DPOC, teterventricular, comprometendo a complacéncia do ven-
do trinta e um (31) completado quatro (4) anos teiculo esquerdo.
dezenove (19) totalizado seis (6) anos de oxigeniotera- )
pia prolongada. Eles observaram melhora do débrg?: Vasodilatadores
cardiaco de 4,75+-1,5 L/min para 5,21 +-2,0 L/minapés O uso de vasodilatadores, na hipertenséo pul-
dois (2) anos de oxigenoterapia domiciliar prolongadejonar, baseia-se na hipotese de existir um componen-
porém tal melhora néo foi estatisticamente significate de vasoconstricdo pulmonar na sua patogénese.
te. Aos quatro (4) seis(6) anos deoxigenoterapia, Além da vasoconstri¢cdo, varios outros fatores sdo res-
mantinham estabilizac&o do débito card®to ponsaveis pelo aumento da resisténcia ao fluxo san-

O “Medical Research Council” realizou um esguineo pulmonar, como a proliferacdo e fibrose da in-
tudo controlado, comparando os resultados da oxigéna, hipertrofia e hiperplasia da média e adventicia,
noterapigrolongada (15h/dia) vs sem uso de axigé presenca de trombos e tromboembolismo de peque-
em pacientes com DPOC. O grupo com oxigenoteraas artérias. Cada um desses fatores exerce um efei-
pia mostrolestabilizacéo dpresséo da artéria pulmo-to extremamente variavel na génese da hipertenséo
nar (AP) durante dois (2) anos, enquanto que o grupellmonar, justificando a grande variabilidade na res-
ndo tratado apresentou aumento de 2,8 mmH@fanoposta a vasodilatadoféd
Outro estudo controlado comparou a oxigenoterapia ~ Em 1980, Rubin & Petép relataram a redugéo
noturna (18 h/dia) e a oxigenoterapia por 12 hs/dia. e 52% na resisténcia vascular pulmonar, em quatro pa-
grupo da oxigenoterapia noturna, demonstrou-se quientessom hipertenséo pulmonar primaria, com o uso
da de 3 mmHg da PAP, enquanto ndo houve altede hidralazin®&). A resposta desejada a vasodilatado-
¢des nos niveis da PAP, nos pacientes que receberam com diminuicdo da PAP, reducéo da resisténcia
oxigénio durante 12h/dia por um periodo de seis (8ascular pulmonar(RVP), aumento do débito cardiaco,
mese&3). Ndo ha ainda estudos controlados, demorgem acarretar hipotenséo arterial sistémica sintomatica,
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€ observada em aproximadamente 25% dos pacientes E importante, entdo, definir, de forma segura, o
portadores de hipertensdo pulmonar prinfétia grupo de pacientes com hipertensao pulmonar que res-
Em 1987, Rich & Brundad® demostraram que pondem a vasodilatadores, que possam vir a se benefi-
0 uso de blogueadores de canais de calcio, na hipgar com o uso crdnico dessas drogas. O teste agudo
tensao pulmonar primaria, era associado a uma quédi@al de vasorreatividade pulmonar deve ser realizado
da PAP e RVP. Mostraram, também, que, em alguosm vasodilatadores seletivos, com rapida acéo e cur-
pacientes, foram necessarias altas doses de bloquetaauracdo, minimizando o risco dos diversos efeitos
de canal de célcio para haver reducao significativa dalaterais. Varios vasodilatadores tém sido utilizados,
PAP e RVP. Com a manutencdo do tratamento, a o®mo a acetilcolina, prostaglandinas e adenosina. Ares-
ducdo dos niveis pressoricos foi sustentada por yosta a esses testes agudos tem correspondido a res-
periodo minimo de um ano, inclusive com reducéo g@sta observada com os vasodilatadores&r&is®
hipertrofia do ventriculo direit®). Posteriormente, em Atualmente, um vasodilatador seletivo pulmonar, pro-
1992, Rich et df”) sugeriram que o uso prolongado denissor no uso clinico para o teste agudo, é o 6xido
altas doses de bloqueador de canal de calcio podemitrico (NO). O NO apresenta a¢do rapida, de curta
mentar, de forma significativa, a sobrevida, na hipeduracao .
tensdo pulmonar primaria, por um periodo maior que  Na DPOC, varios estudos com vasodilatadores,
cinco (5) ano$”. teste agudo e uso cronico, ja foram realizados, mas a
Apesar desses resultados iniciais, encorajadmaioria ndo tem mostratado beneficios e com potenci-
res, o uso de vasodilatadores, na hipertensdo pulnabfisco de apresentar piora da troca gasosa.
nar, seja primaria ou secundaria, ndo deve ser feito de .
forma empirica. E importante identificar os pacientes>+ Flebotomia
respondedores e ndo respondedores aos vasodilatado- Pacientes com policitemia grave (hematocrito
res. Os pacientes sem componente vasorreativo, aléama de 55%), submetidos a flebotomia, apresentam
de nao terem beneficio algum com o uso de vasoditpreda da PAP e RVP, e também da capacidade ao
tadores, estéo sujeitos a varios efeitos adversos, coexercicio. Mas a indicacdo de flebotomia passara a
a hipotensao arterial sistémica, piora da troca gasoser cada vez menos frequiente, desde que se indique a
efeito inotropico negativo e até Gbito em pacientes cammigenoterapia prolongada nos pacientes com DPOC
disfuncéo grave do ventriculo direito. No nosso meie, hipoxemia, exceto nas descompensagdes agudas do
¢é frequente o uso empirico de vasodilatadores na bor pulmonale, ou quando houver persisténcia da poli-
pertensdo pulmonar, seja primaria ou secundaria,céemia, apesar da oxigenoterapia domiciliar prolonga-
geralmente, em subdoses. da adequada.
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ABSTRACT: In this review, we discuss the ethiology, clinical manifestations, diagnosis, thera-
peutics and prognosis of pulmonary hypertension leading to cor pulmonale.
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