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do tecido conjuntivo, esclerose sistémica, doenga cardiaca
congénita, hipertensdo portal, infeccdo pelo virus da
imunodeficiéncia humana, entre outras). Nio é freqliente
na fase inicial de doenca mista do tecido conjuntivo, mas
deve ser rastreada periodicamente. Objetivos: Relatar caso
clinico de hipertensao arterial pulmonar na apresentacio de
doenca mista do tecido conjuntivo. Materiais e Métodos:
Relato de Caso e revisdo da literatura. Resultados: Paciente
feminina de 49 anos, branca, hipertensa, consulta por
dispnéia progressiva, inicialmente aos moderados esforgos
e palpitacdo, associadas a artralgias em membros inferiores
e emagrecimento de 13 kg em 6 meses. Hd 40 dias com
dor, cianose e edema em quirodactilos bilateral e isquemia
critica com ulceras digitais em segundo e terceiros dedos da
mao direita e sequndo dedo da méo esquerda, piorando com
o frio, compativel com fendmeno de Raynaud severo. Em
uso de anlodipina, sulfassalazina e prednisona (1 mg/kg.dia).
Exames de imagem de térax e abddmen normais. Sorologias
para HIV e hepatites B e C negativas. Funcéo tireoidiana
preservada. Ecocardiograma transtoracico mostrou pressio
sistdlica na artéria pulmonar de 91 mmHg, sem outras
alteracdes. Cateterismo cardiaco direito com PMAP de 29
mmHg e PCP de 7 mmHg. Proteina C reativa 48, eletroforese
de proteinas normal, crioaglutininas negativas. anticorpo
anticentrometro negativo, ANCA ¢ e p negativos, Anticorpo
antiSCL70 negativo, , anticardiolipina 1gG e 1gM negativos,
anticoagulante lupico negativo, C3 e C4 normais, fator
antinuclear (FAN) com padrdo nuclear reagente superior a
1/640, anti-RNP reagente (> 1:1600), confirmando doenca
mista do tecido conjuntivo (DMTC). Foi iniciado tratamento
com azatioprina, anticoagulante oral e analgesia, bem
como inibidor de endotelina - bosentan. Paciente segue
em acompanhamento ambulatorial. Conclusdo: HAP ¢
uma complicacdo de doencas do tecido conjuntivo, sendo
indicado rastreamento por ecocardiograma. A confirmacdo
deve ser feita por cateterismo cardiaco direito. Na doenca
mista do tecido conjuntivo é geralmente tardia e severa,
requerendo manejo especifico. Os inibidores de endotelina
sdo o tratamento especifico indicado pela combinacio
de efeito vasodilatador (sisttmico e pulmonar) e efeito
antifibrético, antiinflamatorio e antiaterosclerotico. No caso
presente, chamou a atencéo o fato de a HAP ja se apresentar
no momento do diagnostico de DMTC.

HIPERTENSAO ARTERIAL PULMONAR ASSO-
CIADA A SINDROME DE EISENMENGER- RELATO DE
CASO

KARIME NADAF DE MELO SCHELINIT; SOLANGE DE MORAIS
MONTANHA2; CARLOS ALBERTO FERREIRA3; RUBENS DARIO MOURA
JUNIOR4; LAIS CHITOLINA5; MARA LILIAN SOARES NASRALA6; FABIO
CATANHO SAGIN7; FELIPE AMORIM ZAROURS

1.UNIVERSIDADE FEDERAL DEMATO-GROSSO-HOSPITALUNIVERSITARIO
JULIO MULLER(HUJM), CUIABA, MT, BRASIL; 2.UNIVERSIDADE FEDERAL
DE MATO-GROSSO - HOSPITAL UNIVERSITARIO JULIO MULLER, CUIABA,
MT, BRASIL; 3,4.HOSPITAL SAO MATHEUS, CUIABA, MT, BRASIL; 5,7,8.
UNIVERSIDADE FEDERAL DE MATO-GROSSO - HOSPITAL UNIVERSITARIO
JULIO MULLER(HUJM), CUIABA, MT, BRASIL; 6.UNIVERSIDADE FEDERAL
DE MATO-GROSSO - HOSPITAL UNIVERSITARIO J|'ULIO MULLER(HUJM),
CUIABA, MT, BRASIL.
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Introdugdo: A doenga cardiaca congénita com shunt
representa uma das mais freqlientes malformacdes congénitas,
ocorrendo em 8 casos para 1000 nascimentos, os shunts
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sistémicos pulmonares congénitos ocorrem em 50-60% das
mas-formacoes, sendo o defeito do septo ventricular, o mais
comum, a injuria causada na vasculatura pulmonar devido
ao aumento do fluxo sanguineo nesta condicdo conduz ao
aumento da resisténcia vascular pulmonar e hipertensdo
arterial pulmonar (HAP) desencadeando nestes, a Sindrome
de Eisenmenger. Esta consiste na HAP com shunt reverso
ou bidirecional, ao nivel atrioventricular ou aortopulmonar,
culminando em hipoxia e cianose, com perpetuagdo da HAP
pela disfuncdo endotelial precoce, demonstrando elevados
indices de morbidade e mortalidade. A presenca da HAP ¢ mais
freqliente do que aparentava, evidenciando a necessidade da
investigacdo diagnostica, com destaque para o cateterismo
cardiaco direito (CAT) e mensuracdo pressorica da artéria
pulmonar. Ainda utiliza-se Doppler ecocardiograma,
TCAR de torax, cintilografia pulmonar e provas de funcéo
pulmonar para rastreamento e acompanhamento. As novas
propostas terapé€uticas aliam propriedades vasodilatadoras
mais seletivas e antiproliferativas, ndo oferecendo a cura,
porém melhorando significativamente o progndstico e a
qualidade de vida dos pacientes. Objetivos: Relatar caso de
HAP associada a Sindrome de Eisenmenger. Métodos: Relato
de Caso com avaliacdo de prontudrio e contato com o
paciente. Resultados: Homem de 21 anos com comunicacéo
interventricular, evoluindo ha 8 meses com dispnéia aos
esforcos e ha 3 meses em classe funcional 1V (OMS). Ao CAT
presenca de comunicacdo interventricular perimembranosa,
ectasia acentuada do tronco da artéria pulmonar, PAPm
100mmHg e angiotomografia de torax evidenciando derrame
pericardico importante, hipertrofia importante de VD,
aneurisma da artéria pulmonar e CIV Subadrtica. Encontra-se
em uso do Marevan, Sildenafil, Bosentana e oxigenioterapia,
apresentando melhora importante da dispnéia e melhorando
para classe funcional 11 (OMS). Conclusio: Tém-se avancado
muito no conhecimento da HAP nos ultimos anos e a grande
valia ¢é evitd-la, diagnosticando previamente o defeito
cardiaco e corrigindo-o antes da lesdo vascular instalada.
Nos pacientes que desenvolvem a Sindrome de Eisenmenger
¢ fundamental o diagndstico, classificacdo do grau de
comprometimento e a capacidade de reatividade pulmonar,
para que se possa considerar os beneficios oferecidos dentro
destas novas propostas terapéuticas, vasodilatadora seletiva
e antiproliferativa, levando a melhora significativa do
prognostico e da qualidade de vida do paciente.

ESTUDO DOS FLUXOS AEREOS A BAIXOS
VOLUMES PULMONARES EM PACIENTES COM HIPER-
TENSAO ARTERIAL PULMONAR

LUCIANA TESSER; ANGELA BEATRIZ JOHN; MARIA ANGELA FONTOURA
MOREIRA; MARCELO BASSO GAZZANA; SERGIO SALDANHA MENNA
BARRETO

HCPA, PORTO ALEGRE, RS, BRASIL.

PALAVRAS-CHAVE: HIPERTENSAO PULMONAR; FUNCAO PULMONAR; FLUXOS
AEREOS

Fundamentaciio. A hipertensdo arterial pulmonar (HAP)
¢ constituida basicamente por arteriopatia proliferativa
de pequenos vasos. A proximidade da vasculatura arterial
pulmonar com as vias aéreas periféricas pode estender a
estas seus efeitos remodelantes, levando a obstrucdo das
pequenas vias aéreas, com reflexos nos fluxos aéreos a baixos
volumes pulmonares. Objetivos. Avaliar os fluxos aéreos
terminais em pacientes com HAP sem disturbio ventilatorio
obstrutivo (VEF1/CVF > 0,70). Material e Métodos:s. Foram

J Bras Pneumol. 2010;36(supl.2R):R1-R297



R 166

analisados 58 pacientes (pacs.) consecutivos de ambos os
sexos do grupo de pacientes com HAP (29 pacs.) e do grupo
controle (29 pacs.), encaminhados para avaliacdo funcional
pulmonar no Servico de Pneumologia do HCPA no periodo
de 2006 a 2010. O diagndstico de HAP foi estabelecido
através de ecocardiograma Doppler efou cateterismo
cardiaco direito, com pressdo média na artéria pulmonar
(PMAP) maior ou igual a 25 mmHg, sem evidéncia de
comprometimento venoso pulmonar. Avaliamos os fluxos
adreos terminais, isto ¢, a baixos volumes pulmonares, de
pacientes que apresentaram a relacdo VEF1/CVF > 0,70.
Nestes pacientes foram realizados os exames de espirometria
no qual medimos a CVF%P (previsto), VEF1%P, VEF1/
CVF% e a andlise da curva fluxo-volume para fluxos
instantdneos maximos a 75% da capacidade vital executada,
correspondendo a 25% da CVF restante: FEF75/0,25.
CVF (L/s). Teste estatistico: Teste T Student’s (p< 0,05).
Resultados. Ambos os grupos apresentaram 8 homens/21
mulheres e a média de idade para o grupo HAP ¢ de 45,28
+ 16,44 anos e para o grupo controle ¢ de 57,3 + 10,65
anos. O grupo HAP apresentou as seguintes etiologias: 4
pacs. com etiologia idiopatica, 18 associada a doenca do
colageno (esclerose sistémica, lupus eritematoso sistémico),
4 com SIDA e 3 com anemia falciforme. Grupo controle:
FEF75/0,25.CVF: 1,65 + 0,44; grupo com HAP: FEF75/0,25.
CVF: 1,21 + 0,69 (p=0,004, média das diferencas 0,429 +
0,768, intervalo de confianca de 95% de 0,152 a 0,706).
Conclusdo. Este estudo preliminar demonstrou diferenca
significativa entre pacientes e controles, com reducdo dos
fluxos aéreos terminais no grupo de pacientes com HAP, o
que sugere envolvimento das pequenas vias aéreas.
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Hepatomegalia e aumento da ecogenicidade periportal;
Katokatz negativo; Cateterismo cardiaco direito(CATE):
Atrio Direito (AD) 15mmHg, Pressdo Artéria Pulmonar (PAP)
sistolica 70, PAPdiastdlica 40, PAPmédia 50 mmHg e Pressao
de oclusio de artéria pulmonar (PAOP) 15mmHg. Nio houve
resposta ao teste de vasorreatividade com NO, porém a PAOP
aumentou para 20mmHg. 2) EMA, 48 anos, procendente da
Bahia, encaminhado ao servico por alteracdo radiologica
(abaulamento de tronco da artéria pulmonar). Apresentava
dispnéia aos grandes esforcos ha 02 anos, CF 11. Pai falecido
de esquistossomose  hepatoesplénica.EF:  hiperfonese
em foco pulmonar. EC: TC-térax: dilatacdo do tronco
da artéria pulmonar (40mm) sem falhas de enchimento;
Ecocardiograma: FE 68% e PSVD de 50 mmHg; BNP=71
pg/mL; USG-ABD: esteatose hepatica. Katokatz: 6 ovos/g
(1 em 4). Foi tratado com oxamniquine. Realizou o CATE:
AD 5 mmHg; PAPs 35, PAPd 10, PAPm 18 mmHg, PAOP 10
mmHg. Diante destes achados, o paciente foi submetido ao
teste cardiopulmonar que evidenciou: consumo de oxigénio
dentro da normalidade, limiar de lactado adequado, ampla
reserva cronotropica no pico do exercicio e ndo houve
aumento de VE/VCO2 durante o teste.Discussdo: Estudos
evidenciaram que 7,7% dos pacientes com esquistossomose
hepatoesplénica apresentam HP. Estes relatos mostram
diferentes acometimentos da esquistossomose: o primeiro
com hipertensdo portal e HP e, o sequndo, trata-se de uma
doenca ainda em fase de infestacdo, sem o comprometimento
hepatico e com os sinais clinicos de HP que ndo foram
confirmados pelo CATE. Concluséo: Estes achados ressaltam
a importancia da confirmacdo diagndstica com a medida
invasiva das pressoes de artéria pulmonar.
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Introdugdo: A Hipertensio arterial pulmonar (HAP) é uma
doenga rara que acomete 1-2 individuos por milhdo de
habitantes. Ela ¢ caracterizada pelo aumento da resisténcia
vascular pulmonar e acarreta a insuficiéncia cardiaca direita
e 0 oObito. No Brasil, 30% dos casos de HAP atendidos em
centros especializados estdo associados a esquistossomose.
No ambulatério de Hipertensdo Pulmonar (HP) do Hospital
Mario Covas/ FMABC existem 26 pacientes com HP em
acompanhamento. Destes, 2 pacientes possuem sinais
clinicos de HP associada a esquistossomose. Objetivos:
Descrever os 2 casos de esquistossomose do servico e
salientar os diferentes acometimentos desta doenca. Relato
de Caso 1) DOC, 51 anos, procedente do Piaui, referia
dispnéia ha 6 meses com piora progressiva e edema em
membros inferiores. Encontrava-se em classe funcional
(CF) M-1V. Exame fisico(EF): estase jugular e hiperfonese
de B2. Exames complementares (EC): Radiografia de torax:
abaulamento do tronco da artéria pulmonar; Tomografia de
torax (TC-tdrax): dilatacdo do tronco da artéria pulmonar
(39mm) sem falhas de enchimento; Ecocardiograma: FEVE
de 60%, insuficiéncia mitral moderada e pressdo sistdlica
de ventriculo direito estimada (PSVD) de 79 mmHg;
BNP=546 pg/mL; Ultrassonografia de abdome (USG-ABD):
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Introdugéo: Visando a melhora no atendimento, desde marco
de 2009, o Hospital Sdo Lucas da PUCRS organizou o Centro
Integrado de Tratamento da Hipertensdo Pulmonar (HP),
onde participam os Servicos de Pneumologia, Cardiologia
e Reumatologia em crescente colaboracdo. Objetivos:
Descrever o perfil dos pacientes em acompanhamento no
Centro Integrado de Tratamento da HP do Hospital Sdo Lucas
da PUCRS. Métodos: Estudo transversal com base em andlise
de prontudrios e contatos telefonicos, formando banco de
dados do ambulatdério de HP. Resultados: Atualmente o
Ambulatério de HP do HSL acompanha 26 pacientes, 57,7%
do sexo masculino. A idade é de 55,44+19,0 anos (faixa etaria
17-94). A idade de diagnostico da HP é de 51,96+20,41 anos
(faixa etaria 16-89). Segundo a classificacio clinica da HP
pela OMS, 23% (6 pacientes) dos pacientes que acompanham
no centro integrado possuem diagndstico de HP primaria,
sendo 5 casos idiopaticos e 1 caso secundario ao HIV;
15,38%(4 pacientes) de HP venosa; 42,31% (11 pacientes)
de HP associada a doenca do sistema respiratério ou hipdxia
cronica, sendo 8 casos associados a colagenoses (1 caso
associado também a histiocitose X) e 3 casos relacionados
a silicose; 15,38% (4 pacientes) de HP causada por doenca



