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Baptista R, BioMed Research International, 2013 

Humbert M et al; AJRCCM 2006; 173:1023-1030 

Pulmonary Hypertension in Portugal: first data from 

a nationwide registry 

 5 centros 
dts ≥ 18 anos 
admitidos entre 
Jan 2008 e Dez 2010 

 
HAP confirmada 
por cateterismo 
(PAPm ≥ 25mmHg e 
PCPm e/ou teled 
VE≤15mmHg) 



Lowe BS JACC 2011; 58:538-46 



McLaughlin, V. V. et al. Chest 2004;126:78S-92S 

Mean survival of patients with PAH based on etiology 



Am J Cardiol. 2014 ;113(1):147-55.  

Four- and Seven-Year Outcomes of Patients With Congenital Heart 
Disease-Associated Pulmonary Arterial Hypertension (from the 
REVEAL Registry). 

Barst RJ1, Ivy DD2, Foreman AJ3, McGoon MD4, Rosenzweig EB5. 
 
For the overall CHD-associated PAH cohort, longer 6-minute walk distance, lower 
mean right atrial pressure, brain natriuretic peptide level <50 pg/ml, and the 
presence of acute vasoreactivity were predictors of survival at 4 years from 
enrollment; younger age and lower mean right atrial pressure were predictors of 
survival at 7 years from diagnosis. In conclusion, these observations support 
predicted physiologic differences (e.g., hemodynamics) between patients with IPAH 
or HPAH and patients with CHD-associated PAH, with or without a systemic-
pulmonary shunt. These differences, however, did not translate into significantly 
improved 4- and 7-year survival rates in patients with ES versus IPAH or HPAH and 
CHD-associated PAH.  
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Adultos com CC 
 

shunts sistémico-pulmonares 
shunts cirúrgicos 

Euro Heart Survey 
(PsAP>40mmHg) 

5 -10% HP - 28% 
SE - 12%  
 

Dutch CONCOR registry 
(PsAP>40mmHg) 

HP - 4,2% 
 

SE – 1,1% 

HP – 6,1% (SE -58%) 

SE- 3,5% 
     Pós encerramento – 3% 
 

Estudo Canadiano 5,8% 
 

Duffels MG, Int J Cardiol 2007;120:198- 204 

Engelfriet PM, Heart 2007; 93:682-687 

Lowe  BS, JACC 2011; 58 (5): 538-546  

Prevalência 



CIV 11% 

DSAV 41% 

CIA ostium secundum 

 

8% 

Janela aorto-pulmonar 

Truncus 

100% 

A probabilidade de desenvolver HP/SE depende do tipo e 
dimensão do defeito 

Duffels MG, Int J Cardiol 2007;120:198- 204 

Incidência de acordo com o tipo de defeito(> 2 A, não operado) 



Apesar da precocidade no diagnóstico e dos avanços na 
cirurgia a HP associada a CC continua a ser um problema 
importante e preocupante 
 

 The frequency of Eisenmenger syndrome has declined from 8% in the 
1950s to 4% among contemporary adult congenital heart patients 
under follow-up at tertiary centers in London, Toronto, and Zurich 
                                                                     Oechlin EN. AHJ 2000; 86:1111-1116 

Dados mais recentes (> 2002) do Royal Brompton Hospital (Londres)  
revelam ↑ do nº D com SE (±9%/ano) 

HAP em situações mais complexas (Fontan, cardiopatias complexas, 
pós–cirurgia) Marelli AJ Circulation 2007; 115(2):163-172 

Mulder B Eur Respir Rev 2010;19(118):308-313 



HAP nas CC - Fisiopatologia 

Shunts pré-
tricúspides 
CIA, RVPA 
↑volume 
 
HP tardia 
PAP ↑ 

Shunts pós-
tricúspides 
CIV, PCA, DCSAV, 
Truncus 
•↑pressão e volume 
 
•HP precoce 
•PAP ↑ ↑ 



Fisiopatologia 

Proliferação Trombose Inflamação 

HIPERTENSÃO ARTERIAL PULMONAR 

 



Vongpatanasin.  Ann Inter Med 1998; 128:745-55 

SINDROMA DE EISENMENGER 

«... resulting from lesions that have an unrestrictive 
comunication with exposure of pulmonary bed to arterial 
pressure»                                    Paul Wood, BMJ 1958 



A - Sindroma de 
Eisenmenger 
 
B – HAP ainda sem inversão 
do shunt (sem cianose) 
 
C- HAP com defeitos 
pequenos (semelhante 
HAPi) 
 
D- HAP após cirurgia 

Formas de HAP nas CC 





 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Shunt E-D Shunt E-D Shunt E-D 
predominante 

Shunt D-E 
 

PAP normal ↑ PAP  
HP  hipercinética 

↑ PAP 
 

↑ ↑ PAP 
 

RVP normal RVP normal ↑ RVP ↑ ↑ RVP 

Operabilidade 

Sim Sim ? Não 

HAP ≠ Doença vascular pulmonar 

SE 



Dana Point 2008 

 
PAPm ≥ 25mmHg 

       pressão capilar normal (<15 mmHg) 
       DC normal ou  

 

HIPERTENSÃO ARTERIAL PULMONAR 

DEFINIÇÃO HEMODINÂMICA 

 

Resistência Vascular Pulmonar (RVP)  > 3 UW  
                  RVP= PAPm/QP 



A determinação correcta das pressões, débitos e 
resistências pulmonares não dispensa o estudo 

hemodinâmico 

PAPm 
Débito pulmonar (QP) 
Débito sistémico (QS) 
QP:QS 
Resistência vascular 
pulmonar (RVP/RVPi) 

RVP/RVS 

Método de Fick 

VCS 

AD 

VCI 
VD 

AP 

VE 

AO 

AO desc 



2009 



HTAPi Sindroma de 
Eisenmenger 

Resposta do VD 

   * Dimensão 

   * Função 

 

Dilatação 

Deterioração rápida  

 

Hipertrofia (lesões pós-
tricuspide) 

Preservada – muito estável 

Débito cardíaco Reduzido Mantido pelo shunt D-E 

Prognóstico Mau Menos grave 

Cianose 

    

Raramente severa em 
repouso 

Severa em repouso em dts 
estáveis 

Eritrocitose frequente 

Complicações 
sistémicas 

Pouco frequentes Muito frequentes 

Sínd cromossómicos 
associados 

Não Frequente (S. Down) 

Percepção da 
limitação 

Percepção adequada 
da limitação 

Subestima limitação (longa 
evolução desde infância) 

Coexistência de alt. 
estruturais 
cardíacas 

Rara Frequente (DCSAV, coração 
univentricular) 

Dimopoulos K. Curr Opin Cardiol 2008; 23:545-554 





Gravidez contraindicada (30-50% mortalidade materna) 

Evitar: desidratação, hipovolémia 

Cuidados especiais com cirurgia não cardíaca e manejo 
anestésico 

Tentar manter/restaurar RS 



Flebotomia por rotina está contraindicada 

Indicada se sintomas de hiperviscosidade e 

hematócrito ≥ 65% 

Excluir/tratar deficiência de ferro 

 

 

Reposição isovolémica 



Aconselhamento adequado e medidas 
gerais são importantes para reduzir a 
morbilidade e mortalidade 



Pode ser útil 
                   Bowyer, BHJ 1986;55:385-390 

Ausência de benefício de O2 

nocturno (sem ↓PA ou ↑sobrevida)    
                  Sandoval,  AJRCC 2001; 164:1682- 1687 

O2 

Anticoagulação 



Antagonistas dos canais de cálcio 
Contraindicados 
 

-vasodilatação sistémica - ↑ shunt  D-E 



No SE a 
terapêutica 

específica está 
indicada na classe 

≥ III NYHA 





The treatment strategy for patients with PAH 

associated with CHD and in particular for subjects 

with Eisenmenger’s syndrome is mainly based on 

clinical experience of experts rather than formally 

evidence based 



Melhoria clínica (FC, 6MWT) 
Melhoria hemodinâmica 
↓ PVR 
Sem baixar a saturação O2

Terapêutica - resultados 

Breath 5 Galiè. Circulation 2006;114:48-54 



↑ Tempo até agravamento clínico 
 

 
 
 
 
 
 
 
 

 

Pulmonary arterial hypertension associated with a congenital heart defect: 
advanced medium-term medical treatment stabilizes clinical condition. 
Duffels M, van Loon L, Berger R, Boonstra A, Vonk-Noordegraaf A, Mulder B. 
Congenit Heart Dis. 2007; 2(4):242-9 
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Circulation 2010; 121:20-25 



Int J Cardiol 2012 

…the mortality rate of 20% of patients after 4 
years of follow-up remains high 

Int J Cardiol 2011 



Int J Cardiol 2008; 129:163-171  

Treat-and-repair?? 
Com as novas terapêuticas será possível tornar um 
defeito «inoperável» numa situação com solução 

cirúrgica ?? 

Beghetti M. Cong Heart Dis. 2012  



A FAVOR CONTRA 

Anular shunt D-E 
   ↓ eventos cerebrovasculares 
   ↓ abcessos cerebrais 

 Reduções «modestas» da RVP  

Evitar a hipoxémia /cianose 
   ↑ Tolerancia ao esforço 

 Risco cirúrgico elevado 

Prevenir as complicações da 
eritrocitose 
  ↓ alterações hemostáticas 
  ↓ outras complicações sistémicas 

 Converter a fisiologia de 
Eisenmenger numa forma de 
HAP idiopática  (pior prognóstico) 

Proteger a circulação pulmonar  Experiência limitada:       
 só os casos bem sucedidos são 
relatados 
 sem dados a longo prazo 

Treat-and-repair?? 



A FAVOR CONTRA 

Anular shunt D-E 
   ↓ eventos cerebrovasculares 
   ↓ abcessos cerebrais 

 Reduções «modestas» da RVP  

Evitar a hipoxémia /cianose 
   ↑ Tolerancia ao esforço 

 Risco cirúrgico elevado 

Prevenir as complicações da 
eritrocitose 
  ↓ alterações hemostáticas 
  ↓ outras complicações sistémicas 

 Converter a fisiologia de 
Eisenmenger numa forma de 
HAP idiopática  (pior prognóstico) 

Proteger a circulação pulmonar  Experiência limitada:       
 só os casos bem sucedidos são 
relatados 
 sem dados a longo prazo 

Treat-and-repair?? 

 

 eventualmente em casos border-line, 
cuidadosamente seleccionados 
 
  no sindroma de Eisenmenger 
 



Conclusões 

 Em Portugal a HAP associada a CC é um dos principais 
tipos de HAP 
A HAP associada a CC é uma situação com gravidade 
clínica e que influencia negativamente o prognóstico 
Semelhanças com outras formas de HAP 
 Aspectos específicos (diagnóstico, clínica, prognóstico 
e tratamento)  
A existência de Hipertensão Pulmonar associada a CC 
(shunts) implica a sua correcta caracterização e avaliação 
hemodinâmica 
 
 



As medidas gerais e o aconselhamento adequado 
continuam a ter importância na redução da morbilidade e 
mortalidade 
Os fármacos específicos para HAP abriram novas 
perspectivas, com melhoria sintomática, funcional e da 
sobrevida 
Não existe cura para a HAP 

 
Redução da incidência             correcção precoce da CC 
 
Formas de HAP em cardiopatias mais complexas 

Conclusões 









Teste de vasoreactividade 

HAP i 
Orientação terapêutica  (antag Ca) 

Prognóstico 

• ↓PmAP ≥10mmHg e 
 PmAP ≤40mmHg 
 
•  DC igual ou ↑ 
 

CC – shunts 
Operabilidade? 

 

RVPi < 6U UW/m2 
 
RVP/RS < 0.3 
 

                        
RVPi 6-9UW/m2             ↓20% e <6 
 
RVP/RS 0.3 a 0.5           ↓20% e <0.3 
 
 
 
      Potenciais candidatos a intervenção 
                          Decisão individual 

Encerramento do shunt 
Teste não indicado 

Lopes and O´Leary, Cardiol Young. 2009; 19:431-45 

Teste 



Melhor prognóstico -  porquê ? 
Manutenção da função VD 

Manutenção da HVD fetal 

Melhor enchimento VE (shunt D-E) 

Menor compressão VE pelo VD 

SINDROMA DE EISENMENGER 



PAH-CHD 
ES 

PAH -CHD 
shunt S-P 

PAH-CHD 
small defects 

PAH – CHD 
corrective 
surgery 

1 y 96% 100% 80% 98% 

5 y 88% 95% 80% 82% 

10 y 85% 88% 80% 71% 

P vs PAH – CHD 
corrective surgery 

  0,02    0,002 0,57 

Galiè, Am J Respir Crit Care Med 2011  

Survival in different subgroups of pts with 
PAD-CHD 

Previous cardiac corrective surgery may represent a risk 
factor in pts with PAH-CHD 


