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1 INTRODUÇÃO 

 

1.1  Definição de hipertensão pulmonar  

 

A hipertensão pulmonar (HP) é uma síndrome clínica e hemodinâmica que 

resulta no aumento da resistência vascular da pequena circulação, elevando os 

níveis pressóricos da circulação pulmonar. Caracteriza-se por uma pressão 

arterial pulmonar média (PMAP) igual ou superior a 25 mmHg em repouso, 

mensurada por estudo hemodinâmico, através do cateterismo cardíaco direito.1 

Os valores normais de PMAP em repouso são de 14 ± 3 mmHg com um limite 

superior aproximado de 20 mmHg ao nível do mar. Pacientes com valores 

clínicos de PMAP entre 21 e 24 mmHg devem ser acompanhados, quando 

apresentarem risco para o desenvolvimento da doença.2 A PMAP é determinada 

pela relação entre resistência vascular pulmonar (RVP), pressão venocapilar 

(pressão átrio esquerdo) e pelo débito cardíaco (DC). A elevação de qualquer 

um destes parâmetros pode aumentar a PMAP, porem a forma mais frequente é 

o aumento da pressão do átrio esquerdo por doença cardíaca esquerda.1  

A definição hemodinâmica da hipertensão pulmonar diferencia HP pós-

capilar e HP pré-capilar, sendo a HP pré-capilar subdividida em HP combinada 

ou isolada, de acordo com diferentes combinações de pressões da artéria 

pulmonar, pressão de oclusão da artéria pulmonar (POAP), DC, gradiente de 

pressão diastólica (GPD) e RVP. Esta classificação é importante para o 

entendimento da fisiopatologia da doença e, consequentemente, para a 

definição de tratamento. Na HP pré-capilar, a pressão de enchimento do 

ventrículo esquerdo é ≤ a 15 mmHg, enquanto a HP pós-capilar tem esta pressão 

maior que 15 mmHg, de acordo com a figura 1.1; 3  
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Figura 1. Definição hemodinâmica da HP. HP: hipertensão pulmonar; PAMP: 

pressão média da artéria pulmonar; POAP: pressão de oclusão da artéria 
pulmonar; GPD: gradiente de pressão diastólica, RVP: Resistência Vascular 
Pulmonar; U Wood: Unidades de Woods.  Adaptado de Galie et. al 2015.3 

 
A hipertensão pulmonar não é uma doença específica, mas uma condição 

multifatorial e complexa. Alguns distúrbios cardíacos e pulmonares, entre outros, 

podem evoluir para uma condição de HP no curso da sua doença. Em 

contrapartida, muitas vezes, a HP pode aparecer como consequência de uma 

embolia aguda não resolvida4, ou até mesmo sem nenhuma origem conhecida.1  

 

1.2   Classificação da hipertensão pulmonar 

 

A classificação da HP foi utilizada pela primeira vez em 1973 pela 

Organização Mundial da Saúde (OMS), de forma simplificada, como primária e 

secundária, após o surto de HP relacionado ao uso de alguns anorexígenos.5 O 

modelo de classificação utilizado atualmente se originou no segundo simpósio 

mundial de HP realizado em Evian (França), em 1998 e recebe atualizações a 

cada cinco anos.6 A última publicação da classificação é proveniente do quinto 

simpósio mundial, realizado em Nice (França) em 2013.7 
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Tendo em vista as diferentes causas e manifestações, a HP é classificada 

em cinco grupos, de acordo com suas apresentações clínicas e fisiopatológicas, 

características hemodinâmicas e estratégias de tratamento (Tabela 1).8 

Tabela 1: Classificação da Hipertensão Pulmonar 

1. Hipertensão Arterial Pulmonar (HAP)         

  1.1 HAP idiopática           

  1.2 HAP hereditária           

  1.2.1   BMPR2             

  1.2.2   Outras mutações       

  1.2.3   Desconhecido           

  1.3 Induzida por drogas ou toxinas         

  1.4 Associada com:           

  1.4.1   Doença do tecido conjuntivo         

  1.4.2   Infecção por HIV           

  1.4.3   Hipertensão portal           

  1.4.4   Doenças cardíacas congênitas         

  1.4.5   Esquistossomose           

1' Doença pulmonar veno-oclusiva e/ou hemangiomatose capilar pulmonar 

 1'.1 Idiopática   

 1'.2 Hereditária   

 1'.2.1 EIF2AK   

 1'.2.2 Outras mutações   

 1'.3 Induzida por drogas, toxinas ou radiação   

 1'.4 Associada com:   

 1'.4.1 Doença do tecido conjuntivo    

 1'.4 Infecção por HIV   

1'' Hipertensão pulmonar persistente do recém-nascido     

2. Hipertensão pulmonar associada à doença cardíaca esquerda   

  2.1 Disfunção sistólica ventricular esquerda       

  2.2 Disfunção diastólica ventricular esquerda     

  2.3 Doença valvar           

  2.4 Influxo/refluxo cardíaco esquerdo congênito/adquirido e cardiomiopatias 
congênitas 

 2.5 Estenose congênita/adquirida das veias pulmonares 

3. Hipertensão pulmonar associada a doenças pulmonares e/ou hipóxia 

  3.1 Doença pulmonar obstrutiva crônica       

  3.2 Doença pulmonar intersticial         

  3.3 Outras doenças pulmonares com parâmetros restritivos e obstrutivos  

  3.4 Distúrbios respiratórios do sono 

  3.5 Desordens de hipoventilação alveolar 

  3.6 Exposição crônica a altas altitudes       

  3.7 Desenvolvimento de doenças pulmonares     
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4. Hipertensão pulmonar associada ao tromboembolismo crônico e outras obstruções da 
artéria pulmonar 

 4.1 Hipertensão pulmonar associada ao tromboembolismo crônico 

 4.2 Outras obstruções da artéria pulmonar 

 4.2.1 Outros tumores intravasculares  

 4.2.2 Angiosarcoma  

 4.2.3 Arterites 

 4.2.4 Estenose congênita das artérias pulmonares 

 4.2.5 Parasitoses (Hidatidose) 

5. Hipertensão pulmonar com mecanismos multifatoriais indefinidos 
  

  5.1 Doenças hematológicas: anemia hemolítica crônica, desordens 
mieloproliferativas, esplenectomia 

  5.2 Desordens sistêmicas, sarcoidose, histiocitose pulmonar, linfangioleiomiomatose 

  5.3 Desordens metabólicas: doença do armazenamento do glicogênio, doença de 
Gaucher, desordens da tireóide 

  5.4 Outras: microangiopatia pulmonar tumoral trombótica, mediastinite fibrosante, 
insuficiência renal crônica (com ou sem diálise), HP segmentar 

Adaptado de Galie et al, 20168 

Embora os fatores etiológicos sejam diferentes entre as subcategorias da 

HP, a progressão da doença está comumente associada a vasoconstrição, a 

disfunção endotelial, ao crescimento celular desequilibrado, a inflamação e a 

trombose.8 

O subgrupo de HP chamado hipertensão arterial pulmonar (HAP) 

pertencente ao grupo I é, erroneamente, muitas vezes confundido na prática 

clínica com a HP. A HAP possui o mesmo critério de PMAP em repouso ≥ a 25 

mmHg em sua definição. No entanto, além da PMAP outras associações são 

necessárias para definir a HAP, tais como: a pressão de oclusão da artéria 

pulmonar (POAP) ou a pressão diastólica final do ventrículo esquerdo (PD2VE) 

menor ou igual a 15 mmHg, e a RVP maior do que  3 unidades Wood.3 A 

elevação crônica da pressão da artéria pulmonar levará a uma sobrecarga do 

ventrículo direito (VD) com consequentes adaptações morfológicas e estruturais, 

tais como: hipertrofia e dilatação da parede livre do ventrículo direito, culminando 

numa possível insuficiência cardíaca.9 
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1.3  Epidemiologia 

 

A incidência de HAP, de acordo com estudos realizados na Europa e 

Estados Unidos da América, varia de 2 a 7,6 casos por milhão de adultos por 

ano, e a prevalência varia de 11 a 26 casos por milhão de adultos.1 O início dos 

sintomas ocorre, predominantemente, após a segunda ou terceira década de 

vida.10 A incidência de HAP é maior em mulheres do que homens 2:1, mas a 

sobrevida é paradoxalmente pior nos homens com HAP.1; 10 Um registro norte 

americano estimou uma incidência de 2 casos por milhão de habitantes por ano, 

esse estudo incluiu 3.515 pacientes, sendo a hipertensão arterial pulmonar 

idiopática (HAPI) a mais prevalente, responsável por 46% dos casos.11 Com 

relação ao grupo 4, hipertensão pulmonar tromboembólica crônica (HPTEC), a 

estimativa de incidência após embolismo pulmonar agudo varia de 1 a 9% dos 

pacientes.4 Um registro espanhol mostrou prevalência e incidência de 3,2 casos 

por milhão de habitantes  e 0,9 casos por milhão por ano, respectivamente.12  

No Brasil, não existe registro epidemiológico de abrangência nacional 

sobre a HP, logo, dados epidemiológicos representativos da população brasileira 

com HP ainda são escassos. Um estudo epidemiológico prospectivo do perfil de 

pacientes com HP da América Latina, contou com a participação da Argentina, 

Chile e o Brasil, que incluiu 178 pacientes, todos do Grupo I, 77% mulheres com 

idade média de 46 ± 15 anos, com a maior prevalência de HAPI  29% dos 

pacientes, sendo que o Brasil foi o único pais da do estudo que apresentou 

pacientes com esquistossomose.13 Em uma amostra de dois centros de 

referência da cidade de São Paulo, com 123 pacientes portadores de HP, 50% 

dos pacientes apresentavam diagnóstico de HAPI e 30% dos pacientes 
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apresentavam diagnóstico associado a esquistossomose.14 Achados 

semelhantes foram encontrados na Bahia, porém com uma amostra de 48 

pacientes, o que difere do quadro internacional da HP, onde praticamente se 

desconhece a esquistossomose.15 Conforme estatísticas mundiais, a maioria 

dos pacientes ainda são diagnosticados quando em estágio avançado da 

doença.2 

 

1.4  Fisiopatologia da hipertensão arterial pulmonar / Grupo I 

 

A HAP é caracterizada por um padrão pré-capilar com POAP ≤15 mmHg 

e uma RVP acima de 3 unidades de Wood, concomitante à ausência de doença 

parenquimatosa ou tromboembólica pulmonar. Conforme apresentado na tabela 

1 e figura 1, a HAP pode ocorrer isolada ou em associação com diversas 

condições clínicas.16 

Com relação à fisiopatologia da HAP, ocorre remodelamento da 

circulação pulmonar devido à proliferação celular, vasoconstrição, inflamação e 

trombose. Esse remodelamento leva ao aumento da RVP e consequente 

elevação da pressão na artéria pulmonar.17 Como resultado, ocorre aumento da 

pós-carga no ventrículo direito aumentando a necessidade de compensação do 

músculo cardíaco, com consequente hipertrofia ventricular direita e uma redução 

da complacência ventricular, levando a uma disfunção diastólica do VD e 

comprometimento da circulação coronariana. O septo interventricular pode se 

desviar para a esquerda, contribuindo para a limitação de enchimento do 

ventrículo esquerdo (VE), comprometendo o DC nos casos mais avançados.  A 

queda do DC diminui a pressão aórtica e a circulação coronariana, aumentando 
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o risco isquêmico. No entanto, com a manutenção do aumento da pós carga do 

VD, pode haver uma descompensação muscular, com afinamento e dilatação da 

parede do músculo cardíaco direito, além de inotropismo negativo, podendo 

levar a insuficiência tricúspide funcional e redução da fração de ejeção. A partir 

do momento que o DC reduzido começa a ser insuficiente frente à demanda do 

paciente, inicia-se a fase sintomática da HAP. Em fase avançada de disfunção 

do VD, pode ocorrer uma queda da PMAP devido ao baixo débito e as 

consequências, invariavelmente, serão insuficiência ventricular direita e morte 

súbita.18 

Na progressão da doença, o declínio da classe funcional é acompanhado 

pela crescente intensidade dos sintomas e piora hemodinâmica (figura 2). A pós-

carga desproporcional enfrentada pelo ventrículo direito é o principal fator da 

origem da insuficiência cardíaca, seguida da redução do débito cardíaco, 

inicialmente somente durante o exercício e com a evolução da doença, em 

repouso.19 

 

Figura 2. Esquema representativo da progressão clínica da HAP com os dados 
hemodinâmicos e sintomas ao longo dos danos. DC, débito cardíaco; CF (OMS), 
classe funcional segundo a Organização Mundial da Saúde; PMAP, pressão 
média na artéria pulmonar; RVP, resistência vascular pulmonar. Adaptado de 
Dalla Vecchia e Bussotti, Journal of Thoracic Disease, 2018.19 
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1.5 Fisiopatologia da hipertensão pulmonar tromboembólica crônica 

/ Grupo IV 

 

HP de padrão pré-capilar, baseia-se nos achados de cateterismo cardíaco 

direito com PMAP ≥ 25 mmHg e POAP ≤ 15 mmHg com defeitos perfusionais 

identificados por cintilografia / angiotomografia / arteriografia / angiorressonância 

magnética que persistiram após um mínimo de 3 meses de anticoagulação.8  

O principal fator de risco relacionado ao desenvolvimento de HPTEC é um 

embolismo pulmonar agudo originado de um tromboembolismo venoso.20 No 

entanto, sabe-se que existem outros fatores relevantes para o desenvolvimento 

e progressão da doença, como as lesões dos pequenos vasos.21 

A resolução do tromboembolismo agudo restaura o fluxo sanguíneo e 

normaliza os parâmetros hemodinâmicos, impedindo a instalação da HPTEC.22 

No entanto, em alguns pacientes, o tromboembolismo torna-se crônico e ocorre 

o desenvolvimento de estenoses e oclusões fibróticas nos vasos pulmonares. A 

partir disso, ocorre liberação de fatores inflamatórios e redirecionamento do fluxo 

sanguíneo para áreas não obstruídas, causando estresse de cisalhamento, e 

abertura de conexões venosas sistêmico-pulmonares.4 Todos estes fatores 

levam ao desenvolvimento da mesma arteriopatia característica do grupo 1 - 

HAP - nas áreas não ocluídas, e estas alterações elucidam a natureza 

progressiva da doença, mesmo na ausência de novos trombos. Da mesma forma 

como na HAP, a obstrução crônica, somada ao remodelamento vascular, levam 

ao aumento da resistência vascular pulmonar, hipertensão pulmonar e 

consequente sobrecarga cardíaca direita.23 

 



 

9 
 

1.6 Diagnóstico de hipertensão pulmonar 

 

A ecocardiografia transtorácica é o meio de rastreamento não invasivo 

mais utilizado para avalição inicial e de acompanhamento da doença, porém, o 

cateterismo cardíaco direito é obrigatório e considerado o padrão áureo para 

estabelecer o diagnóstico definitivo. Outras avaliações auxiliares incluem: exame 

físico, teste de caminhada de seis minutos, teste de exercício cardiopulmonar, 

exames sanguíneos como peptídeo natriurético cerebral, função pulmonar e 

investigações radiológicas, como radiografia de tórax, cintilografia pulmonar, 

angiotomografia computadorizada e ressonância magnética.2 É fundamental 

classificar a HP corretamente em relação ao padrão hemodinâmico e etiológico.1  

 

1.7 Apresentação clínica 

 

Os sintomas da HP são inespecíficos e estão relacionados com a 

disfunção do VD. Os sintomas iniciais são percebidos quando da realização de 

esforço físico e manifestam-se através de dispneia, fadiga, angina e síncope, o 

que por vezes é confundido com fadiga muscular ou descondicionamento físico. 

Menos comumente, os pacientes também descrevem tosse seca, náuseas e 

vômitos induzidos pelo exercício. A manifestação dos sintomas em repouso 

ocorre apenas em casos avançados. Os sintomas de pré-síncope e/ou síncope 

ao esforço indicam baixas reservas cardíacas, evidenciando o avançar da 

doença. Distensão abdominal e edema em membros inferiores também podem 

surgir com o avanço da insuficiência cardíaca.1; 3 

Uma vez que não há uma variável específica que forneça informações 

suficientes de diagnóstico e prognóstico, a avaliação do risco de mortalidade dos 



 

10 
 

pacientes com HP (tabela 2) é fortemente recomendada e necessária, devendo 

ser regular e realizada em centros de referência.1; 8 

 

1.7.1 Fisiopatologia da limitação ao exercício físico 

Os avanços na terapia farmacológica para a HAP têm apresentado 

resultados encorajadores no que se refere à capacidade de praticar exercício e 

ao perfil hemodinâmico.24 Contudo, a medicação não tem sido efetiva para 

reverter integralmente a dispneia e a fadiga muscular, que continuam limitando 

a capacidade de realizar as atividades de rotina da vida diária.25 Esses sintomas 

potencializam um perfil de inatividade física, assim comprometendo a qualidade 

de vida, através de uma progressiva perda de condicionamento físico.25; 26 

A hipertensão pulmonar possui diversas etiologias e assim, diferentes 

possíveis mecanismos de comprometimento, porém, a baixa tolerância ao 

exercício é o principal achado clínico em todas as etiologias da hipertensão 

pulmonar.1; 8 

Normalmente, a limitação ao exercício é multifatorial e tem envolvimento 

dos ventrículos direito e esquerdo, da circulação pulmonar, do sistema 

respiratório e do sistema musculoesquelético periférico e respiratório (Figura 

3).19; 27 
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Figura 3. Cascata fisiopatológica desencadeantes dos principais sintomas 
vivenciado pelo paciente com HAP. VD, Ventrículo Direito; AD, Átrio Direito; 
PaO2, Pressão arterial de Oxigênio; TNF, Fator de Necrose Tumoral. Adaptado 
de Dalla Vecchia e Bussotti, Journal of Thoracic Disease, 2018.19  
 

1.7.1.1 Alterações hemodinâmicas e exercício físico 

 

As alterações hemodinâmicas presentes na circulação pulmonar são a 

peça chave na HP. A capacidade da circulação pulmonar em se adaptar a 

variações na RVP e na pressão arterial sistólica pulmonar (PSAP) sob 

circunstâncias de estresse, permitem uma adequada manutenção da 

homeostase.2; 28  

O débito cardíaco pode quadruplicar durante o exercício, enquanto a 

PMAP normalmente aumenta cerca de 2 vezes, devido aos mecanismos de 

vasodilatação passiva, aumentando o raio e diminuindo a resistência.29 A PASP 
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aumenta durante o exercício, em sujeitos hígidos bem condicionados ou atletas 

podendo atingir valores superiores a 40 mmHg.30 

A diferença desse aumento entre os atletas e os pacientes com HP é a 

etiologia do aumento da PASP, onde no atleta é devido à alta eficiência cardíaca 

com aumento da cavidade cardíaca gerando uma maior volume sistólico, 

aumento da espessura da parede ventricular com hipertrofia excêntrica do 

ventrículo esquerdo gerando um aumento inotrópico com elevação do DC e com 

diminuição na RVP, enquanto que nos pacientes com HP o aumento da PASP é 

acompanhada do aumento da RVP superior ao aumento do DC.29; 31 

 

1.7.1.2 Alterações morfológicas e exercício físico 

 

As adaptações musculares não são de simples interpretação e tão pouco 

de etiologia única. O processo inflamatório presente nos pacientes com HAP tem 

um papel fundamental nessas adaptações. Pacientes com HAP apresentam 

altos níveis de interleucinas pro-inflamatórias e fator de necrose tumoral alfa 

(TNF)-α.1 As citocinas pro-inflamatórias tem um efeito nocivo no músculo 

esquelético porque prejudicam a atividade das proteínas contráteis e estimulam 

sua proteólise.32; 33 

Nos pacientes com HP o aumento do tamanho do VD em consequência 

do aumento da RVP pode causar uma compressão no ventrículo esquerdo (VE) 

comprometendo o DC com piora da pré-carga por diminuição da distensibilidade. 

Este ciclo continua sua progressão afetando a reserva contrátil do VD.34 A 

disfunção do ventrículo direito é caracterizada pelo aumento da pós-carga, com 
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dilatação e regurgitamento funcional da valva tricúspide culminando na 

diminuição no DC.9 

Além do miocárdio, as adaptações morfológicas ocorrem também nos 

músculos estriados periféricos e respiratórios.32 O descondicionamento físico 

periférico encontrado nos pacientes com HAP é similar ao que ocorre na 

insuficiência cardíaca crônica (ICC). O baixo débito e uma troca gasosa 

ineficiente contribuem para uma hipoperfusão e uma hipoxemia crônica, o que 

determina a redução de massa magra periférica e respiratória. A conversão da 

miosina isoforme de lenta para rápida, um típico padrão associado a algumas 

miopatias, reduz a área de secção transversa muscular e a capacidade oxidativa 

(redução do volume de mitocôndrias e enzimas oxidativas) e é comum em 

pacientes inativos por períodos prolongados.35 Biópsias musculares em 

pacientes com HAP pertencentes a  classe funcional OMS II-III mostraram uma 

alta proporção de enzimas glicolíticas como fosfofrutoquinase, sugerindo uma 

tendência de predomínio do metabolismo anaeróbico.36 Os músculos 

respiratórios se mostraram mais vulneráveis que os periféricos - o diafragma 

possui um ciclo diário de ativação em torno de 45%, enquanto os músculos 

periféricos é de ~15%.9 A hiperestimulação do diafragma pode levar a um grande 

e rápido desequilíbrio entre a síntese e degradação de proteína, causando perda 

de massa muscular e atrofia.9 

 

1.7.1.3 Função cardiorrespiratória e limitação ao exercício 

 

A avaliação da limitação ao exercício é comumente realizada através de 

testes que objetivam estressar os sistemas cardiorrespiratório, muscular e 
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metabólico, visando identificar os mecanismos subjacentes da limitação. O teste 

de exercício cardiopulmonar (TECP), que avalia o consumo de oxigênio (V̇O2) e 

a produção de CO2 (V̇CO2), é o padrão ouro para auxiliar nessa identificação, no 

entanto, o alto custo e a qualificação técnica exigida para realização do teste, 

restringem a sua aplicação a centros de tratamento especializados e 

universidades.37; 38  

O teste de capacidade funcional de exercício mais utilizado, no entanto, é   

o teste de caminhada de seis minutos (TC6), padronizado pela ATS 200239 e 

indicado juntamente com o TECP pela última diretriz.8 O TC6 oferece 

informações relevantes sobre a gravidade, o estado funcional, os sintomas e o 

prognóstico dos pacientes com HAP e HPTEC.40  

O TC6 possui forte correlação com V̇O2 pico e correlação negativa com a 

inclinação do equivalente ventilatório para o dióxido de carbono (VE/V̇CO2 

slope), portanto, fortemente relacionado ao TECP.37; 39; 41 A correlação entre o 

TC6 e o TECP aumenta quando é calculado o trabalho do TC6 (peso do paciente 

[kg] x distância percorrida [m]).38  

O TC6 é um teste relativamente simples, de baixo custo e altamente 

reprodutível. Durante o teste, é possível avaliar os sintomas através da escala 

modificada de percepção de esforço e de dispneia de Borg 42 e também pode 

ser avaliada a saturação de pulso de oxigênio (SpO2) e a frequência cardíaca.43 

As alterações na distância percorrida do TC6 têm sido utilizadas como desfecho 

primário na maioria dos ensaios clínicos envolvendo pacientes com HAP e 

HPTEC. O teste ainda tem a vantagem de ser amplamente aceito pelos planos 

de saúde.40; 44 
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Os valores absolutos da distância percorrida, bem como os valores do 

V̇O2 pico (ml/kg/min), o % predito, e o VE/V̇CO2 slope são utilizados pela diretriz 

atual para estratificação de risco (tabela 2).8 A estratificação de risco classifica 

um paciente que percorre uma distância superior a 440 metros e PicoV̇O2 > 

15mL/min/Kg (> 65% do valor previsto) como de baixo risco, no entanto, em um 

estudo nacional realizado por Torres et al. 2015, que avaliou a capacidade 

funcional e qualidade de vida de 20 pacientes com HP, grupos I e IV, com classe 

funcional II e III, utilizando o TECP e o TC6, os pacientes apresentaram 

distâncias de 463±78 metros (83% do previsto) no TC6, evidenciando leve 

comprometimento funcional com baixo risco, contudo o TECP evidenciou os 

valores de V̇O2 pico de 12,9±4 ml/kg/min (52% do previsto) com risco 

intermediário.45 O mesmo estudo mostrou correlação positiva entre a distância 

do TC6 com o V̇O2 pico (ml/kg/min). 

A atual diretriz adota um ponto de corte para a distância percorrida no TC6 

superior a 440 metros como objetivo terapêutico, podendo esse ser adequado 

para pacientes de diferentes grupos etários.8  

A diferença mínima clinicamente relevante (MCDI) para aumento na 

distância percorrida no TC6, após intervenções, varia de 33 a 50 metros em 

pacientes com HAP.40; 46 Apesar dos estudos apresentarem correlação positiva 

entre o aumento da distância e os desfechos clínicos, o resultado de 10 ensaios 

clínicos randomizados e controlados concluíram que a distância tem validade 

modesta como desfecho clínico, apontando uma MCDI de 41,8 metros nos 

ensaios clínicos farmacológicos.47  

Muitos ensaios clínicos com objetivo de tratamento medicamentoso 

acabam incluindo pacientes que caminham baixas distâncias no TC6, devido ao 
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efeito teto do teste, com isso, esses pacientes tem maiores chances de aumento 

na distância percorrida.  Esse efeito teto, ou seja, de pouca variação no aumento 

da distância, é mais pronunciado quando os pacientes com HAP caminham 

distâncias superiores a 450 metros no teste basal.48 

Em pacientes com HAP o aumento na distância percorrida no TC6 não 

está associada com o aumento de sobrevida43, porém reflete melhora na 

atividade física49, aptidão cardiorrespiratória50, qualidade de vida e diminuição 

de sintomas.51; 52 

A piora clínica em pacientes com HAP ainda não está claramente definida, 

a maioria dos estudos define a piora clínica como uma redução superior a 15% 

na distância percorrida no TC6, aumento da classe funcional, internação 

hospitalar por descompensação da HAP e necessidade de um novo tratamento 

para HAP.40 

O TC6 apresentou correlação positiva com a força muscular inspiratória 

(r=0,58; p<0,001) em pacientes com HAP, apontando assim, um possível 

envolvimento do diafragma na limitação ao exercício.53 

 

1.7.2 Comprometimento dos músculos respiratórios 

 

Alguns estudos têm apontado que a fraqueza dos músculos inspiratórios 

é um fator que contribui negativamente para a capacidade de exercício em 

pacientes com ICC e HAP.53; 54; 55  

Muitos estudos, durante a última década, têm sido realizados sobre a 

fraqueza muscular inspiratória e sua repercussão na capacidade/tolerância ao 

exercício, qualidade de vida, nível de atividade física, aspectos hemodinâmicos, 
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musculares e prognósticos em pacientes com doenças cardíacas.56  A fraqueza 

muscular inspiratória é constatada quando os valores preditos de normalidade 

atingem valores inferiores a 70% da normalidade 54 ou menores que - 80 cmH2O 

para homens e - 60 cmH2O para mulheres.57 Porém, valores de ponto de corte 

para a fraqueza muscular inspiratória ainda permanecem incertos na literatura.57; 

58 

As modalidades de avaliação da força muscular respiratória envolvem a 

medida da pressão respiratória máxima quase-estática, a pressão respiratória 

nasal durante o fungar (sniff test), a pressão medida na boca e a pressão 

transdiafragmática. Todas essas medidas podem ser adquiridas através de 

estímulos volitivos ou não volitivos, ou seja, dependente da colaboração do 

paciente ou não, através de estímulo elétrico ou magnético, este mais fidedigno 

do esforço máximo do paciente.57; 59 

No estudo de Meyer et al. 2005, ~30% dos pacientes com HAP 

apresentaram diminuição na força dos músculos respiratórios, tanto inspiratórios 

quanto expiratórios, apresentando uma relação positiva entre si (r=0,73; p<0,01). 

Esse estudo demonstrou que alguns pacientes com HAP hiperventilam, não 

somente durante o esforço físico, mas também enquanto estão em repouso.60 

Em um estudo nacional, dirigido por Gazanna et al. 2015, onde foram avaliados 

27 pacientes com HAP, comparando com um grupo pareado de 12 controles 

saudáveis, com objetivo de investigar a relação entre a capacidade inspiratória 

(CI) e a força muscular respiratória durante o exercício e a associação do 

sintoma de dispneia. Tanto a PImáx, quanto a PEmáx, foram significativamente 

menores nos pacientes com HAP, sendo que 63% desses pacientes 

apresentavam redução na CI, no entanto, não foram observadas associações 
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entre a CI e a força muscular respiratória durante o exercício, sugerindo que 

ocorra uma verdadeira hiperinsuflação dinâmica nesses pacientes. Além disso, 

a CI no repouso foi o único parâmetro relacionado com a dispneia induzida pelo 

exercício.61 

A fraqueza dos músculos inspiratórios possivelmente exacerba sintomas 

como fadiga e dispneia durante o exercício. Os mecanismos associados a este 

fato ainda não estão bem esclarecidos, mas a provável causa seja multifatorial.53; 

60; 62; 63 

Tanto no repouso quanto durante o exercício, a frequência respiratória é 

mais elevada em pacientes com HAP 64, e para verificar a resposta ventilatória 

destes indivíduos, é feita a razão do volume minuto expirado pela produção de 

dióxido de carbono durante o exercício (VE/ V̇CO2).64; 65 Quando esta razão se 

apresenta aumentada, indica uma ventilação ineficiente na HAP, devido a uma 

perfusão pulmonar anormal, o que, por sua vez, indica um pior prognóstico.64 

Isto também se apresenta na ICC, onde a ventilação ineficiente é associada com 

a redução da força muscular inspiratória.62; 66; 67  

O comprometimento dos músculos respiratórios em pacientes com HAP 

pode não estar acompanhado de diminuição de força periférica.9 

Pacientes com HAP apresentam limitação no DC podendo estar, ou não, 

associado a fraqueza dos músculos inspiratórios. Em pacientes com ICC nessa 

situação, os músculos inspiratórios e periféricos passam a competir pelo aporte 

sanguíneo, na tentativa de manter uma ventilação adequada. Levando a uma 

fadiga dos músculos ventilatórios em virtude do baixo DC.68 

Alterações funcionais nos músculos inspiratórios podem contribuir para a 

ativação de reflexos cardiovasculares, que agravam a limitação ao exercício na 
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ICC. Dentre esses reflexos, destacam-se a exacerbação do metaborreflexo 

induzido pelo trabalho da musculatura inspiratória e o aumento das respostas 

ventilatórias mediadas pelo quimiorreflexo durante o exercício.68; 69 

A diminuição da força muscular e função dos músculos respiratórios 

poderia estar associada a uma perda da capacidade ventilatória, no entanto, 

pacientes com HAP tipicamente apresentam hipocapnia, tanto em repouso 

quando ao esforço, sugerindo um desequilíbrio no trabalho ventilatório 

aumentado nesses pacientes.35 Este desequilíbrio entre a capacidade 

ventilatória e a demanda é considerado um dos principais mecanismos 

causadores da dispneia nas doenças cardiopulmonares crônicas.70  

 

1.7.3 Dispneia 

 

A sensação de dispneia é um dos sintomas mais comuns relatados por 

pacientes com HP, o que geralmente está associado com a limitação funcional 

e a progressão da doença.8; 70 A estimativa da presença de dispneia em 

pacientes com HAP é de até 91% e em pacientes com HPTEC é de 99.1%.71 Os 

mecanismos fisiológicos responsáveis pela dispneia na HAP são complexos e 

multifatoriais e não estão completamente esclarecidos.70 O uso de ferramentas 

que auxiliem na avaliação da dispneia tem sido encorajado nessa população. A 

avaliação da dispneia durante as atividades de vida diária (AVD) pode ser 

realizada através da escala de dispneia modified Medical Research Council 

(mMRC).72 Este instrumento (figura 4) é tradicionalmente utilizado na literatura 

internacional, principalmente por ser de fácil aplicabilidade e compreensão. 

Consiste de cinco itens (0-4), sendo que o paciente escolhe o item que 
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corresponde a quanto a dispneia limita sua AVD.73; 74 Quanto maior o valor, 

menor será a intensidade de dispneia durante a AVD. O mMRC tem sido utilizado 

como desfecho em recentes ensaios clínicos randomizados controlados 

envolvendo o treinamento muscular inspiratório em algumas doenças 

cardiorrespiratórias, tais como: hipertensão arterial pulmonar, doença pulmonar 

obstrutiva crônica e asma.55; 75; 76 

 

Figura 4. Escala do Medical Research Council modificada adaptada do II 
Consenso Brasileiro sobre Doença Pulmonar Obstrutiva Crônica – DPOC.77 
1.7.4 Qualidade de vida relacionado a saúde 

 

O comprometimento físico vivenciado pelos pacientes com HAP tem 

reflexo direto na qualidade de vida relacionado à saúde.78; 79 Os pacientes 

relatam uma redução significativa nas atividades do dia a dia, o que está 

fortemente relacionado a uma condição de dependência familiar e piora de 

prognóstico. Na presença de uma limitação funcional moderada à grave, os 

pacientes acabam mudando seus hábitos de vida e ficando muitas vezes 

impossibilitados de manterem seus empregos e/ou suas tarefas habituais.80 
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A avaliação da qualidade de vida tem sido alvo dos estudos 

intervencionistas em HP, visto que a expectativa de vida dessa população vem 

aumentando ao longo dos anos, alertando profissionais da saúde para a 

promoção do bem-estar desses pacientes.81; 82 A qualidade de vida é avaliada 

através de questionários padronizados, validados e específicos.83  

O questionário de qualidade de vida Short Form Health Survey 36 (SF-36) 

é dividido em dois componentes, físico e mental, ambos são subdivididos em 4 

subdomínios cada. Os pacientes com HAP apresentam maior comprometimento 

nos componentes físicos, que são: capacidade funcional, aspectos funcionais, 

limitação por aspectos físicos e vitalidade.45; 82; 84; 85  

Estudos utilizando o questionário de qualidade de vida SF36 versão 2, 

demonstraram uma baixa qualidade de vida dos pacientes com HP, tanto nos 

estudos nacionais85 quanto nos estudos internacionais.82; 84 Os componentes 

mentais apresentaram menor comprometimento; sendo que alguns domínios 

não apresentaram diferença significativa dos valores de normalidade previsto.45; 

71; 85 

Visando observar a associação entre capacidade de exercício e qualidade 

de vida relacionada a saúde (QVRS), um estudo nacional acompanhou 

pacientes com HAP com terapia estável, utilizando bosentan e/ou sildenafil 

durante um ano. Nesse estudo foi utilizado o SF-36 e o TC6, nos seguintes 

momentos: avaliação basal, 3, 6, 9 e 12 meses; a amostra foi composta por 34 

pacientes com uma mediana de idade de 35 anos, classe funcional II e III.  

Pacientes com distâncias percorridas inferiores a 235 metros no TC6 

apresentavam um forte comprometimento na QVRS, a saúde física estava com 
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pior comprometimento que a saúde mental. Foi observado que os pacientes não 

tiveram grandes alterações no TC6 e na QVRS no período do estudo. 85   

O questionário de qualidade de vida de Minnesota, embora considerado 

como instrumento validado de condição específica para a ICC, não pode ser 

considerado específico para pacientes com HP.83  

O questionário Cambridge pulmonary hypertension outcome review 

(CAMPHOR) foi projetado especificamente para pacientes com HP, e pode ser 

considerado um instrumento valioso na avaliação de resultados relatados por 

esses pacientes na prática clínica. No entanto, ainda não é validado para 

utilização em língua portuguesa. Existe uma validação para o idioma português, 

porem realizada em Portugal, o que inviabiliza o uso em estudos clínicos no 

Brasil, devido à falta de adaptação cultural do instrumento.78 

A performance psicométrica dos questionários de CAMPHOR e do SF36, 

foi avaliada em um estudo com 65 pacientes com HAP, a grande maioria classe 

funcional II (28%) e III (61%), idade média de 57 ± 14 anos. Concluíram que o 

CAMPHOR foi superior nas propriedades psicométricas, quando comparado ao 

SF36, que em 3 domínios não distinguiu as diferenças entre as classes 

funcionais.83 

A dispneia é um sintoma potencializador da piora na qualidade de vida 

relacionada a saúde. Estudos que utilizaram a avaliação da dispneia nas AVDs 

através do mMRC84 e os valores de dispneia durante o exercício, avaliados 

através da escala modificada de Borg71, observaram que pacientes com maiores 

magnitudes de dispneia tinham maior comprometimento de sua qualidade de 

vida.82 
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A relação da ansiedade e da depressão na dispneia e qualidade de vida 

em pacientes com HAP e HPTEC, foi alvo do estudo de Pfeuffer et al. Em um 

estudo retrospectivo, com 92 pacientes, sendo 70 com HAP e 23 com HPTEC, 

ambos os grupos apresentavam redução na qualidade de vida avaliada pelo 

questionário SF36, com piora em todos os domínios para o grupo HPTEC. A 

depressão foi mais frequente no grupo HPTEC (56%) do que no grupo HAP 

(30%) (p=0,03). A ansiedade e a depressão estiveram associadas com vários 

domínios da qualidade de vida em ambos grupos. Os pacientes do grupo HPTEC 

apresentaram correlação positiva entre a depressão e a dispneia em exercício 

pela escala modificada de Borg (r=0,44, p=0,01).71  

Embora a prevalência da depressão aumente com a progressão da 

doença, apresentando taxas de 7,7% nos pacientes classe funcional I e taxas de 

45% na classe funcional IV, parece não influenciar de forma marcante na 

mortalidade.19; 81 

  

1.8  Prognóstico 

 

A sobrevida em pacientes com HAP melhorou significativamente nas 

últimas duas décadas: na década de 1980 era de 2,8 anos, enquanto que a 

mediana atual (2018) é de 6 anos. Similarmente, a sobrevida em 1 ano nesses 

pacientes, em 2018, varia de 86% a 90%, enquanto que em 1990 esse valor era 

de 65%. Os autores dos estudos atribuem o aumento na sobrevida uma melhor 

conscientização sobre a doença, terapias de anticoagulação a longo prazo e 

melhor manejo da insuficiência cardíaca direita.1 
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Devido a diversidade etiológica da HP, o prognóstico é variável. A 

cardiopatia congênita, por exemplo, tem uma evolução mais favorável que a 

esclerose sistêmica.86 

O prognóstico está diretamente relacionado à estratificação de risco 

(tabela 2) para a qual se recomenda, atualmente, uma abordagem 

multidimensional utilizando dados clínicos, ecocardiográficos, capacidade de 

exercício e variáveis hemodinâmicas.8  

A utilidade das variáveis hemodinâmicas como valor prognóstico no 

momento do diagnóstico tem sido reportada em um crescente número de 

publicações.57 Os estudos têm sugerido o débito cardíaco ou índice cardíaco e 

a pressão no átrio direito basais como preditores prognósticos em pacientes com 

HAP.87  As demais variáveis diagnósticas como PMAP e RVP tem se mostrado  

inconsistentes para prognósticos.88 Também existe o interesse na utilidade 

prognóstica de outras variáveis hemodinâmicas, como a complacência arterial 

pulmonar (CAP), que influencia o componente pulsátil da pós-carga do ventrículo 

direito.89 A maioria do estudos apontam somente os dados basais como 

prognósticos, poucos avaliaram a importância prognóstica dessas variáveis após 

o tratamento.87   

Tabela 2: Avaliação de risco 

Determinantes de 
prognóstico (mortalidade 
estimada em 1 ano) 

Baixo risco < 5% 
Risco intermediário  

5-10% 
Alto risco > 10% 

Sinais clínicos de 
insuficiência cardíaca 
direita 

Ausente Ausente Presente 

Progressão dos sintomas Não Lenta Rápida 

Síncope Não Ocasional Repetidas 

Classe funcional (OMS) I, II III IV 

TC6 > 440m 165 – 440m < 165m 
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Teste cardiopulmonar 

PicoV̇O2 > 
15mL/min/Kg 

(> 65% do valor 
previsto) 

VE/V̇CO2 < 36 

PicoV̇O2 
11-15 mL/min/Kg 

(35-65% valor previsto) 
VE/V̇CO2 36 – 44,9 

PicoV̇O2 < 
11mL/min/Kg 

(< 35% valor previsto) 
VE/V̇CO2 ≥ 46 

NT-proBNP 
BNP < 50ng/L 
NT-proBNP < 

300ng/mL 

BNP 50-300 ng/L 
NT-proBNP 300 - 

1400ng/mL 

BNP > 300ng/L 
NT-proBNP > 
1400ng/mL 

Imagem (ecocardiografia, 
RM cardíaca) 

Área do AD < 18cm2 

Ausência de derrame 
pericárdico 

Área do AD 18-26cm2 

Ausência ou mínimo 
derrame pericárdico 

Área do AD > 26cm2 

Derrame pericárdico 

Hemodinâmica 
PAD > 8mmHg 

IC ≥ 2,5 L/min/m2 

SvO2 > 65% 

PAD 8-14mmHg 
IC 2,0 – 2,4 L/min/m2 

SvO2 60 - 65% 

PAD > 14mmHg 
IC < 2 L/min/m2 

SvO2 < 60% 

TC6 = teste de caminhada de seis minutos; BNP = peptídeo natriurético cerebral; IC = índice 
cardíaco; RM = ressonância magnética; NT-proBNP = peptídeo natriurético cerebral N-terminal; 
AD = átrio direito; PAD = pressão do átrio direito; SvO2 = saturação venosa mista de O2; VE/V̇CO2 
= equivalente ventilatório para dióxido de carbono; VO2 = consumo de oxigênio; OMS = 
Organização Mundial da Saúde. Tabela adaptada de Galie et al, 2016.8  

 

A classificação funcional da HP, definida pela Organização Mundial da 

Saúde (OMS) (tabela 3), é também considerada um forte preditor de sobrevida.44  

Tabela 3: Classificação funcional da HP de acordo com a OMS 

CLASSE I 
Pacientes sem limitação das atividades físicas. Atividades físicas 
habituais não causam dispneia ou fadiga excessiva, dor torácica ou pré-
síncope. 

CLASSE II 
Pacientes com discreta limitação das atividades físicas. Estes pacientes 
ficam confortáveis ao repouso, mas atividades físicas habituais causam 
dispneia ou fadiga excessiva, dor torácica ou pré-síncope. 

CLASSE III 

Pacientes com relevante limitação das atividades físicas. Estes pacientes 
ficam confortáveis ao repouso, mas esforços menores que as atividades 
físicas habituais causam dispneia ou fadiga excessiva, dor torácica ou 
pré-síncope. 

CLASSE IV 

Pacientes com incapacidade para realizar qualquer atividade física sem 
sintomas. Estes pacientes manifestam sinais de falência ventricular 
direita. Dispneia ou fadiga podem estar presentes ao repouso, e o 
desconforto aumenta com qualquer esforço feito. 

Tabela adaptada de Paolillo et al. Eur J Prev Cardiol. 2012.38 
 

1.9 Tratamento da HAP 

 

O objetivo geral do tratamento de pacientes com HAP é atingir ou manter 

um escore de baixo risco (tabela 2), o que está normalmente associado com boa 

capacidade de exercício, boa qualidade de vida, boa função do VD e baixo risco 
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de mortalidade. Na prática, isso significa trazer e/ou manter o paciente na classe 

funcional II, sempre que possível. Na maioria dos pacientes, isso será 

acompanhado por um TC6 próximo ao normal; a última diretriz utiliza uma 

distância >440 metros como ponto de corte, porém esse valor pode ser 

insuficiente em população mais jovem e em pacientes com HPTEC.8   

A HAP é uma doença letal, no entanto, com a evolução no diagnóstico e 

tratamento, houve uma redução na mortalidade dos pacientes. Os sintomas, de 

forma geral, são atenuados com o tratamento farmacológico específico para 

HAP, porém, a dispneia e a fadiga muscular ainda são os que mais impactam na 

qualidade de vida desses pacientes. Conforme diretriz atual, os pacientes devem 

ser orientados a realizar exercícios físicos somente com supervisão de equipe 

capacitada, bem como limitar a atividade física quando apresentar dispneia.  

Pacientes do sexo feminino em idade fértil devem receber orientação para a 

utilização de métodos contraceptivos, uma vez que a gestação em pacientes 

com HAP aumenta significativamente a mortalidade.1; 90; 91  

O controle da HAP envolve: medidas gerais, tratamento convencional, 

terapia alvo-específica e abordagem invasiva.8  

 

1.9.1 Medidas gerais de tratamento  

 

As medidas gerais de tratamento incluem terapia nutricional, imunizações, 

oxigenoterapia, anticoncepção, educação, suporte psicológico e reabilitação 

pulmonar, esta última com maior evidência de benefício, embora seja pouco 

ofertada.8; 92; 93 
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1.9.1.1 Reabilitação Pulmonar  

 

A reabilitação pulmonar (RP) é definida como, uma intervenção 

abrangente com base em uma avaliação minuciosa, seguida por terapias 

adaptadas ao paciente que incluem, mas não estão limitadas ao treinamento 

físico, educação e mudança de comportamento. Ela é projetada para melhorar a 

condição física e psicológica de pessoas com doenças respiratórias crônicas e 

para promover a adesão a longo prazo a comportamentos que melhoram a 

saúde.94  

A indicação de exercício físico (EF), um dos principais componentes da 

RP, não era mencionado nas diretrizes de tratamento de HAP, por acreditarem 

ser irrelevante devido à baixa expectativa de vida e rápida piora da insuficiência 

cardíaca nesses pacientes.19 O primeiro ensaio clínico randomizado controlado 

(ECRC) que avaliou o impacto do EF foi realizado em 2006. Mereles et al. 

demonstraram que o treinamento físico de baixa intensidade e o exercício 

respiratório (Yoga) melhoram significativamente a capacidade funcional, a 

qualidade de vida, a classe funcional e o pico de consumo de oxigênio em 

pacientes com HAP.51 Diversos estudos não controlados buscaram investigar o 

resultado de exercício de intensidade leve e treinamento respiratório em diversas 

etiologias de HP, mostrando melhora nos desfechos de capacidade de exercício, 

qualidade de vida, função muscular, capilarização muscular e circulação 

pulmonar.50; 55; 95; 96 O ECRC de exercícios de baixa intensidade, realizados de 

4-7 vezes por semana, por 15 semanas foi capaz de melhorar o prognóstico de 

pacientes graves com HPTEC, com um aumento de + 24,3% no V̇O2 pico 

(mL/min/Kg) e melhora na função ventricular.97 
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 Devido ao crescente número de estudos de EF em HP, o programa de 

reabilitação recebeu recomendação 1A no simpósio mundial de HP em Nice em 

2013.98 Contudo, a recomendação da prática do EF fica limitada pelo fato de 

serem restritas as evidências sobre qual seria o método mais indicado de 

exercício (modalidade de exercício, intensidade, duração e frequência), bem 

como a classe funcional mais indicada.92 Atualmente, o EF é recomendação IIa 

com um nível de evidência B, em pacientes clinicamente estáveis, com fraco 

condicionamento físico e tratamento otimizado.8 Esta mudança de 

posicionamento é baseada no limitado número de ECRC demonstrando que 

exercício de moderada-alta intensidade possa melhorar desfechos funcionais e 

qualidade de vida, sem maiores eventos adversos ou piora clínica em pacientes 

estáveis.19 

 Duas metanálises recentes, não incorporadas à diretriz atual8, concluíram 

que programas de exercícios supervisionados, compostos por treinamento 

aeróbico e de força, são seguros e têm impacto positivo na tolerância ao 

exercício, capacidade funcional de exercício e qualidade de vida em pacientes 

com HAP.93; 99 

Segundo a diretriz vigente8, a reabilitação supervisionada deve ser 

desenvolvida em centros especializados no tratamento da HAP e os pacientes 

devem estar estáveis clinicamente e com a medicação otimizada antes do 

programa de reabilitação.8  

No Brasil, existem poucos serviços especializados em HP com serviço de 

reabilitação disponível para o atendimento desses pacientes. Em todo o país são 

mais de 150 centros de reabilitação, esse número, embora tenha aumentado nos 
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últimos anos, está abaixo do mínimo necessário, embora, maior que em outros 

países da América do Sul, como Colômbia (12), Uruguai (2) e Peru (1).100  

Os altos custos com o tratamento farmacológico desses pacientes foi 

abordado em uma recente revisão nos Estados Unidos da América. Os custos 

variam de 2.476$ a 11.875$ dólares mensais por paciente.101 Na Alemanha, a 

média de custo anual por tratamento de pacientes com HAP varia de 48.000€ 

até 110.000€ por paciente. A piora da classe funcional ou a exacerbação da 

doença com novos eventos clínicos pode determinar o marcado aumento do 

custo de tratamento com admissões hospitalares e o aumento de terapias 

combinatórias.102  Ehlken et al. demonstraram, durante um seguimento de 2 

anos, uma economia de 657 €/ano nos pacientes que que submeteram a um 

programa de exercício físico, reduzindo a piora clínica e a necessidade de 

medicação adicional.102 

Dessa forma, a indicação de intervenções adjuvantes ao tratamento 

farmacológico, são relevantes no sentido de atenuar os sintomas da doença, 

melhorar a qualidade de vida e reduzir custos.75; 94; 99 

 

1.9.1.2 Treinamento muscular inspiratório 

 

Além da crescente indicação de reabilitação pulmonar para os pacientes 

com HAP e HPTEP, o treinamento muscular inspiratório (TMI) tem sido 

inicialmente sugerido, baseado nos benefícios funcionais e de qualidade de vida 

encontrados nos pacientes com insuficiência cardíaca crônica (ICC), submetidos 

ao TMI de baixa e alta intensidade.56; 103 De acordo com uma revisão sistemática 

com metanálise, os pacientes com ICC mais responsivos ao TMI foram aqueles 
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que apresentavam fraqueza muscular inspiratória com valor da PImáx ≤ 60 

cmH2O.104  

Ramadan et al. publicaram em 2018 uma revisão sistemática com 

metanálise abordando qual seria o melhor método de TMI para pacientes com 

ICC, baseado nos desfechos programados. Foram incluídos 203 pacientes de 7 

estudos. Os protocolos de TMI envolviam uma frequência semanal de 3, 6 e 7 

dias por semana, com intensidade variando de 30% a 60% da PImáx e com uma 

duração de 6 a 12 semanas. O estudo concluiu que a melhora na força muscular 

inspiratória, capacidade de exercício e dispneia foram notadamente superiores 

quando o treinamento era realizado com 60% da PImáx, 6 vezes por semana, por 

12 semanas. A alta intensidade foi determinante na redução da dispneia e no 

aumento da PImáx, enquanto a baixa intensidade e longa duração melhorou a 

distância percorrida no TC6.105 

O treinamento muscular inspiratório, realizado a 50% da PImáx, atenuou a 

fadiga dos músculos flexores plantares durante ativação do metaborreflexo 

inspiratório em indivíduos saudáveis.106 Esse efeito do treinamento muscular 

inspiratório poderia contribuir para melhorar o desempenho ao exercício em 

pacientes com redução da força muscular inspiratória.69 

Somente 2 estudos, um ECRC e outro estudo piloto, utilizaram o TMI 

como intervenção isolada associada a terapia medicamentosa em pacientes com 

HP; o primeiro estudo realizado por Saglam et al. 2014, incluiu 29 pacientes com 

HAP, onde, um grupo de 15 pacientes realizou o TMI com 30% da PImáx e o grupo 

sham com 10% da PImáx, ambos os grupos realizaram o TMI em domicilio, com 

um dispositivo de carga linear (Threshold IMT®),  5 vezes por semana, durante 

6 semanas. Após o TMI, houve melhora significativa no grupo TMI 30% quando 
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comparado ao grupo sham, apresentando aumento da força muscular 

inspiratória (26 cmH2O) e expiratória (10 cmH2O), da função pulmonar no % do 

volume expiratório forçado no 1º segundo (6%), da distância percorrida no TC6 

(50 m), da qualidade de vida nas reações emocionais, com diminuição da 

dispneia mMRC (- 0,30) e da fadiga na AVD. O TMI foi bem tolerado, com uma 

excelente adesão, sem complicações durante o estudo55. Esse estudo foi 

baseado no modelo clássico de prescrição de TMI em pacientes com ICC, com 

carga moderada e com um tempo de 30 minutos diários de treinamento.56 

O estudo piloto de Laoutaris et al. realizou TMI de alta intensidade, 

incluindo 10 pacientes com HP, randomizados em 2 grupos - TMI com uma carga 

de 60% da pressão inspiratória máxima sustentada (n=5) e grupo controle sem 

TMI. O TMI foi realizado de forma supervisionada no hospital, 3 vezes por 

semana, com 30 minutos diários, durante 10 semanas. A amostra deste estudo 

foi heterogênea, o que limitou os resultados. Os pacientes pós TMI melhoraram 

a capacidade funcional (436± 95 vs. 391±94 m, p< 0,008) com diminuição da 

dispneia durante o exercício, avaliado pela escala modificada de Borg (2±1 vs 

4,2±1,9, p<0,03). Na comparação pré e pós intervenção, os autores encontraram 

melhora significativa na qualidade de vida - avaliada através do questionário SF-

36 versão 2 - nos subdomínios da capacidade funcional e limitação por aspectos 

físicos, somente no Grupo TMI. Não houve diferenças significativas nas análises 

de qualidade de vida entre os grupos.52 

A associação do TMI ao treinamento aeróbico já foi estudado em 

pacientes com ICC e doença pulmonar obstrutiva crônica, com resultados 

superiores ao TMI isolado.75; 107 Somente um estudo realizou a associação de 

treinamento aeróbico, treinamento de força e TMI com ajuste de carga linear em 
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pacientes com HAP e HPTEP, mas o grupo controle não realizou o treinamento 

simulado (sham), somente cuidados usuais.95 Estudos prévios, associando TMI 

e treinamento aeróbico e/ou força em pacientes com HAP, foram realizados com 

dispositivos que não permitiam o controle da sobrecarga, tais como: resistores 

alineares a fluxo, exercícios respiratórios de relaxamento e yoga.51; 108; 109  

González-Saiz et al. 2017 incluiu 40 pacientes, com HAP e HPTEP, 

randomizados em 2 grupos: grupo de treinamento aeróbico e força associado ao 

TMI com 20 pacientes e grupo de cuidados usuais (sem treinamento). O TMI 

consistiu de 2 sessões por dia, uma pela manhã, no hospital e outra ao final de 

tarde, em domicílio; em cada sessão eram realizadas 30 respirações, 6 dias por 

semana, durante 8 semanas, utilizando uma carga de 40% da PImáx (tempo total 

da sessão ~5 minutos). Semanalmente eram ajustadas a carga, para manter 

40% da PImáx. O TMI foi realizado com um dispositivo de carga linear mecânica 

(Powerbreathe® Classic Medium Resistance, Powerbreathe International 

Ltd.Southam, UK). Os autores identificaram melhora significativa somente no 

grupo exercício, na PImáx 35 (IC95% 27 - 43) cmH2O, no teste de senta e levanta 

de 5 repetições -1,5 (IC95% -2 - -1) segundos, no V̇O2 pico 2,6 (IC95% 1,8 – 3,4) 

ml/kg/min, no TC6 27 (IC95% 14 - 40) metros, componente físico da qualidade 

de vida (SF-36) 4 (IC95% 2 - 6) pontos. Os autores concluíram que o treinamento 

aeróbico e de força associado ao TMI foi capaz de melhorar a potência de 

membros inferiores, força muscular inspiratória, qualidade de vida e capacidade 

de exercício em um programa de curta duração.95 

1.9.2 Tratamento convencional 
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No tratamento convencional, o uso de diuréticos almeja controlar a 

retenção hídrica, secundária à disfunção ventricular direita grave.8 Adjuvante ao 

tratamento convencional, o uso de anticoagulante oral em pacientes com HAP 

melhora a sobrevida naqueles que atingem a anticoagulação efetiva.7; 110; 111  

 

1.9.3 Terapia alvo-específica 
 

A terapia alvo-específica para HAP tem como objetivo, promover a 

vasodilatação atuando em três vias principais: a via da endotelina, através dos 

antagonistas de receptores da endotelina (ERA), tais como, Bosentana, 

Ambrisentana e Macitentana, através da via das prostaciclinas (Iloprosta, 

Teprostinila, Epoprostenol, Beraprost, Selexipag), e através da via do óxido 

nítrico, os que são, inibidores da fosfodiesterase 5 (PDE-5i) (Sildenafila, 

Tadalafila, Vardenafila) ou o Riociguate que é um estimulador solúvel da 

guanilato ciclase (sGCs).8 Devido ao crescente número de terapias direcionadas 

para a HAP, o tratamento tornou-se cada vez mais complexo. As várias terapias 

específicas de HAP que atuam nas vias da endotelina, prostaciclina e óxido 

nítrico mostraram ter um impacto favorável em uma variedade de desfechos 

clinicamente relevantes. No entanto, a progressão da doença é frequentemente 

observada, apesar do uso de tais tratamentos.87 

Especificamente para o grupo 4, HPTEC, os primeiros passos após o 

diagnóstico devem sempre incluir anticoagulação crônica e avaliação para 

tromboendarterectomia, cirurgia que consiste na retirada dos trombos e que é 

potencialmente curativa. Todavia, para pacientes que são tecnicamente 

inoperáveis ou que foram considerados como tendo uma relação risco / benefício 

inaceitável para a tromboendarterectomia pulmonar, o balão de angioplastia 
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pulmonar e a terapia medicamentosa com droga atuante na via do óxido nítrico, 

Riociguate, são opções de tratamento.112 

 

1.9.4 Abordagens invasivas 
 

As abordagens invasivas são: septoplastia atrial, transplante pulmonar ou 

cardiopulmonar, suporte extracorpóreo e dispositivos de assistência ventricular. 

O transplante pulmonar bilateral é recomendado em pacientes com HAP 

avançada, não responsivos a demais terapias, porém o número de 

procedimentos vem reduzindo, devido ao melhor manejo com novas drogas. 

Uma alta mortalidade é observada periprocedimento. Pós transplante, a 

sobrevida média é de 5 anos, com alta mortalidade no primeiro ano após o 

procedimento cirúrgico. Após o primeiro ano de transplante, a sobrevida 

aumenta para 10 anos.112 

Sendo uma doença crônica, a HAP exige tratamento contínuo e o paciente 

deve ser reavaliado quanto a resposta terapêutica em revisões periódicas junto 

aos serviços especializados, a cada 3 meses.8 

 

1.10 Tratamento da HPTEC 

 

A HPTEC é uma condição resultante de obstruções tromboembólicas, 

dessa forma, a cirurgia de endarterectomia pulmonar é potencialmente curativa 

e, portanto, é atualmente o tratamento padrão. Contudo, nem todos os casos são 

passíveis de intervenção cirúrgica e alguns pacientes também podem apresentar 

hipertensão pulmonar persistente ou recorrente após a endarterectomia 
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pulmonar.113 Nesse grupo de pacientes, a medicação Riociguat, estimulador da 

guanilato ciclase, se mostrou eficaz em melhorar a capacidade de exercício, a 

resistência vascular pulmonar e outros desfechos clínicos.114 
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2 JUSTIFICATIVA 

 

Apesar dos recentes avanços no manejo farmacológico terem 

revolucionado o prognóstico em pacientes com HAP e HPTEC, o sofrimento 

causado pelo comprometimento da capacidade de exercício, classe funcional e 

qualidade de vida relacionada a saúde persistem. O comprometimento da 

capacidade de exercício está diretamente relacionado ao estado de saúde, 

contribuindo para o achado comum de ansiedade e depressão nesses pacientes. 

O aumento da pressão na artéria pulmonar devido as alterações morfológicas e 

estruturais na circulação pulmonar, irão comprometer o débito cardíaco e a troca 

gasosa, resultando em disfunção dos músculos periféricos e respiratórios, 

potencializando sintomas como a dispneia e a fadiga muscular. 

O crescente número de evidências científicas reunidas em revisões 

sistemáticas com metanálise, abordando o tema do benefício do exercício físico 

na redução de sintomas, melhora da capacidade de exercício e qualidade de 

vida em pacientes com HAP e HPTEP, tem encorajado a comunidade científica 

a investigar novos métodos de treinamento, com benefícios semelhantes, menor 

custo e maior autonomia para o paciente. 

Recentes achados tem sugerido que a fraqueza dos músculos 

respiratórios desenvolvem um papel importante na limitação funcional e nos 

sintomas como a dispneia e a fadiga muscular, marcantes nessa população. 

Os poucos estudos que avaliaram o efeito do TMI na limitação funcional 

e na qualidade de vida encontraram resultados encorajadores. No entanto, o 

tempo de intervenção, a frequência, o volume e a intensidade do treinamento 

muscular inspiratório permanecem incertos. 
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O TMI utilizando um volume de 30 minutos diários, com uma carga de 

30% da PImáx durante 8 a 12 semanas é o mais comum nos pacientes com IC, 

principalmente naqueles indivíduos que apresentam fraqueza muscular 

inspiratória, porém, estudos recentes envolvendo pacientes com doenças 

cardiorrespiratórias crônicas tem apontado melhora na capacidade de exercício 

e na força dos músculos respiratórios, com maior impacto nos sintomas e 

qualidade de vida, quando os pacientes se exercitam em maiores intensidades, 

tais como, 50 a 60% da PImáx, utilizando 2-4 séries de 30 respirações profundas 

diariamente, otimizando ainda o tempo despendido para realizar o treinamento. 

A fim de conhecer a magnitude do efeito isolado do TMI de alta 

intensidade, o presente estudo tem por característica ser um ensaio clínico 

randomizado controlado sobre os efeitos do TMI de alta intensidade, durante 8 

semanas, em pacientes com hipertensão pulmonar, grupos I e IV.   
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3  OBJETIVOS 

 

3.1 Objetivo Geral 

Investigar o efeito do treinamento muscular inspiratório de alta intensidade 

sobre a força muscular respiratória, dispneia, capacidade de exercício e 

qualidade de vida em pacientes com hipertensão pulmonar. 

 

3.2 Objetivos Específicos 

Avaliar o efeito do treinamento muscular inspiratório de alta intensidade 

em pacientes com HP nos seguintes desfechos:  

− Pressão inspiratória e expiratória máximas; 

− Percepção basal de dispneia; 

− Percepção de dispneia durante o exercício; 

− Distância percorrida no teste de caminhada de seis minutos; 

− Qualidade de vida relacionada a saúde; 
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5 CONCLUSÕES 

 

O treinamento muscular inspiratório de alta intensidade foi capaz de 

melhorar significativamente a força muscular respiratória, a capacidade de 

exercício, a dispneia e a qualidade de vida em pacientes com hipertensão 

pulmonar sintomáticos, classe funcional II e III. 

 

6 CONSIDERAÇÕES FINAIS 

 

Os pacientes com hipertensão pulmonar além das alterações 

hemodinâmicas na circulação pulmonar apresentam comprometimento 

muscular sistêmico e na força muscular respiratória. Essa condição impacta 

negativamente na capacidade de exercício, exacerbação de sintomas e na 

qualidade de vida. Esse foi o primeiro estudo que avaliou o TMI isolado, com 

um volume menor que o habitual de 30 minutos diários, e maior intensidade, 

otimizando o tempo do paciente.  O treinamento muscular inspiratório de alta 

intensidade em pacientes com hipertensão pulmonar mostrou ser uma 

alternativa segura e factível na prescrição de exercício com foco na redução 

da dispneia, melhora na capacidade de exercício e na qualidade de vida 

relacionada a saúde. 

No Brasil, os serviços especializados que ofereçam reabilitação pulmonar 

aos pacientes com hipertensão pulmonar são escassos. Ainda persiste a 

indicação de não se exercitar, devido aos aspectos de segurança ao 

paciente e a falta de esclarecimento sobre as opções terapêuticas não 

farmacológicas pelos próprios profissionais da saúde. 
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São necessários mais estudos com objetivo de verificar a durabilidade dos 

efeitos do TMI nos pacientes com HP, bem como, estratégias de treinamento 

físico periférico domiciliar. 
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7 APÊNDICES 
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8.1 Termo de consentimento livre e esclarecido 
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8.2 Ficha de coleta de dados 
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8 ANEXOS 
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9.1 Escala modificada de Borg 
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9.2 Tabela de ajustes de carga do Power Breathe Wellness Plus® 
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9.3 Resumos apresentados em congressos 

 

Premiação como melhor tema livre no 2º Simpósio Internacional de 

Hipertensão Pulmonar - 06 a 08 outubro de 2017 – Gramado- RS 

  

EFEITO DO TREINAMENTO MUSCULAR INSPIRATÓRIO SOBRE A 

ENDURANCE VENTILATÓRIA DE PACIENTES COM HIPERTENSÃO 

PULMONAR CLASSE FUNCIONAL II E III 

Fabrício Farias da Fontoura¹²; Jessica de Cássia Nunes Muniz²; Gisela Martina 

Bohns Meyer²; Fernanda Brum Spilimbergo²; Gabriela Roncato²; Danilo Cortozi 

Berton¹ 

 

Introdução: Os sintomas de fadiga e dispneia, são comuns em pacientes com 

hipertensão pulmonar e impactam na capacidade de exercício e qualidade de 

vida. O comprometimento da endurance dos músculos inspiratórios pode 

potencializar esses sintomas. Objetivo: Comparar o tempo limite (TLim) em 

segundos do teste de endurance ventilatória antes e após um treinamento 

muscular inspiratório (TMI). Materiais e métodos: Ensaio clínico randomizado 

controlado em pacientes com diagnóstico de HP, grupo I e IV, classe funcional II 

e III pela OMS. Os pacientes foram randomizados em grupo 1, carga de 50% do 

platô da pressão inspiratória máxima (PImáx) e grupo 2 sham (3cmH2O fixo). O 

TMI foi realizado em domicílio, no período de 8 semanas, 2x 30 respirações 

profundas (diafragmática) 2x ao dia, sendo 1x por semana reavaliado a carga e 

reajustado para o grupo 1. O teste de endurance ventilatória foi realizado 

utilizando uma carga de 60% do platô da PImáx através do Powerbreathe Plus®, 

sendo registrado o TLim tolerado pelo paciente antes e após o protocolo de TMI. 

Análise estatística: Foi utilizado medidas de dispersão e o Teste t de student 

pareado com p<0,05. Resultados: Foram incluídos 4 pacientes no grupo 1 e 5 

no grupo 2, todos do sexo feminino, com idade de 40±11 anos, IMC 24,49±4,3 

kg/m², PSAP 78±25 mmHg, PMAP 51±19 mmHg, DC 4,78±1,32 L/min, IC 

3,2±1,2 L/min.m², Resistência Vascular Pulmonar 9,7±6,1 UW e PImáx 67±14 

cmH2O. Houve aumento tanto no TLim como na PImáx no grupo 1 e 2 após o 

TMI, com uma variação de 151s / 57cmH2O e 186s / 31 cmH2O 

respectivamente. Houve aumento médio de 170s no TLim (p<0,01) e 42cmH2O 

na PImáx (p<0,0001) quando agrupada toda a amostra.  Conclusão: Houve 

aumento do tempo limite no teste de endurance ventilatória e na pressão 

inspiratória máxima após um protocolo de TMI nessa amostra. 
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Premiação de 3º melhor tema livre do Simpósio de Fisioterapia da 

SOCERGS 2018 - Congresso da Sociedade de Cardiologia do Estado do Rio 

Grande do Sul – Gramado – 17 e 18 de agosto 

QUALIDADE DE VIDA COMO FATOR DE ADERÊNCIA AO TREINAMENTO 

MUSCULAR INSPIRATÓRIO EM PACIENTES COM HIPERTENSÃO 

PULMONAR 

Flavia Dias Barichello, Fabricio Farias Da Fontoura, Franciele V Lemes, Larissa 

S Ponce, Lidiane M Santos, Tainá R Costa, Jessica C N Muniz, Gabriela 

Roncato, Gisela M B Meyer, Fernanda B Spilimbergo, Guilherme Watte, Katya 

V. Rigatto e Danilo C Berton 

A hipertensão pulmonar (HP) é uma síndrome clínica e hemodinâmica que 
resulta no aumento da resistência vascular na pequena circulação, em geral por 
mecanismos mistos, envolvendo vasoconstrição e remodelamento vascular 
pulmonar. Pacientes com HP enfrentam vários fatores estressantes, como fadiga 
e dispneia, compremetendo assim sua qualidade de vida (QV). A OMS conceitua 
QV como sendo a percepção do indivíduo, de sua posição na vida, no contexto 
da cultura e sistema de valores nos quais vive e em relação aos seus objetivos, 
expectativas, padrões e preocupações. Objetivo: Verificar o impacto da 
qualidade de vida na adesão ao treinamento muscular inspiratório (TMI). Estudo 
do tipo observacional retrospectivo utilizando-se como base de dados um ensaio 
clínico randomizado e controlado com pacientes mulheres portadoras de HP. 
Pacientes: Vinte e quatro mulheres com idade média de 39,8±10 anos, 18 (75%) 
classe funcional II e 6 (25%) classe III com IMC de 25,21±4,23 kg/m2 
pertencentes ao grupo I da classificação de HP. Métodos: Foi analisado um 
diário de registro de treinamento e sintomas, preenchido diariamente pelos 
pacientes após orientação do fisioterapeuta. Semanalmente os pacientes foram 
avaliados e indagados sobre a adesão, sintomas e dificuldade para realizar o 
treinamento domiciliar. Foi considerado boa adesão aqueles pacientes que 
completaram pelo menos 80% das sessões domiciliares prescritas, que foram 2 
séries de 30 respirações 2 x ao dia, durante 8 semanas. Os pacientes foram 
divididos em dois grupos, TMI 50% da carga máxima e sham com carga fixa de 
3 cmH2O. Para avaliar a QV foi utilizado o questionário short form SF-36. 
Resultados: Vinte e um (87,5%) dos pacientes concluíram o TMI, completando 
89±18% das sessões propostas. Não houve diferença significativa entre os 
grupos de TMI 50% e sham quanto a QV. Apenas 2 pacientes que completaram 
o TMI não atingiram pelo menos 80% das sessões. Três domínios da QV 
estavam piores nos pacientes menos aderentes comparado ao grupo aderente 
mais de 80%, estado geral de saúde 49±22 – 7,5±3,5 p=0,01, aspectos sociais 
77±22 - 37±25 p=0,03 e saúde mental 68±18 - 44±33 p=0,05. Houve 3 
desistências no grupo TMI 50% (logistica, depressão, internação), com as 
seguintes aderências nas sessões 25%,52% e 107%, respectivamente. 
Conclusões: O comprometimento da qualidade de vida influenciou de forma 
negativa na adesão ao treinamento muscular inspiratório em pacientes mulheres 
com hipertensão pulmonar.  
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European Respiratory Society (ERS) International Congress 2018 – Paris 

(França) – 15-19 setembro de 2018 resumo aceito como pôster temático. 

EFFECTS OF INSPIRATORY MUSCLE TRAINING ON THE SENSATION OF 

DYSPNEA IN PATIENTS WITH PULMONARY HYPERTENSION GROUP I AND 

IV - RANDOMIZED CONTROLLED CLINICAL TRIAL 

F. Farias da Fontoura1,2, G. Roncato3, G. Watte1, F. Brum Spilimbergo4, G. 

Martina Bohns Meyer4, K. Rigatto2, D. Cortozi Berton1 

 

1Programa de Pos-Graduaçao em Ciencias Pneumologicas, Universidade 

Federal do Rio Grande do Sul - PORTO ALEGRE (Brazil),  

2Universidade La Salle, Curso de Fisioterapia 

3Programa de Pos-Graduaçao em Ciencias da Saude, Universidade Federal de 

Ciencias da Saude de Porto Alegre - PORTO ALEGRE (Brazil),  

4Centro de Hipertensao Pulmonar, Santa Casa de Misericordia de Porto Alegre 

- PORTO ALEGRE (Brazil) 

 

The symptoms as fatigue and dyspnea are common in pulmonary hypertension 

(PH) and they impact in the exercise capacity and quality of life of patients. Also, 

the inspiratory muscle weak impairment potentiates these symptoms. Inspiratory 

muscle training (IMT) demonstrates beneficial outcomes in a number of 

cardiovascular populations. Aims – Evaluate baseline and post-exercise 

dyspnea in patients with PH after TMI. Method: We investigated 12 women 

(NYHA class II-III) with PH group I and IV with inspiratory muscle weakness who 

were clinically stable. The subjects were randomized into two groups: Training 

(IMT: n=6) and Sham (S-IMT n=6). IMT was conducted with a moderate load 50-

60% of maximal inspiratory pressure (MIP) while S-IMT used constant load of 10 

cmH2O. Subjects in both groups trained with device Power Breathe® Plus, 7 

days per week, twice a day, 2 sets of 30 breaths (8-10 minutes/control breathing) 

at home and once a week in the hospital to adjust the resistance of IMT group. 

Pulmonary function, exercise capacity, dyspnea and respiratory strength were 

assessed, pre- and post-training and adherence. Results and conclusions: 

There is increase in MIP and maximum expiratory pressure (MEP) in both groups 

(-121 ± 23.4 versus -70.4 ± 22 cmH2O, P<0.0001) and (120.2 ± 27.5 versus 81.3 

± 19 cmH2O, P<0.01) IMT group and (-100.8 ± versus -78.1 ± 20 cmH2O, 

P<0.009) and (101 ± 18.1 versus 80.3 ± 24.7 cmH2O, P<0.02) S-IMT. More than 

88% of IMT sessions were completed in both groups.There was a significant 

improvement in basal dyspnea mMRC and post-exercise Borg CR-10 after 

6MWT only in the IMT group.  



 

76 
 

XVIII SIFR - SIMPÓSIO INTERNACIONAL DE FISIOTERAPIA 

CARDIORRESPIRATÓRIA E FISIOTERAPIA EM TERAPIA INTENSIVA, X 

Congresso Brasileiro de Fisioterapia Respiratória, realizados de 8 a 11 de 

junho de 2016, Belo Horizonte, MG 

FORÇA MUSCULAR INSPIRATÓRIA DE PACIENTES COM HIPERTENSÃO 

PULMONAR DE UM CENTRO DE REFERÊNCIA 

Autores: Fabrício Farias da Fontoura1-2-3; Gabriela Roncato1,4; Jennifer Menna 

Barreto Souza3; Ronaldo Alves de Mattos3; Lucas de Lima Granada3; Jessica 

de Cássia Nunes Muniz3; Marcelo Martins Mello1; Guilherme Watte1-2; 

Fernanda Brum Spilimbergo1; Gisela Martina Bohns Meyer1-2,Danilo Cortozi 

Berton 2-3 

Introdução: A hipertensão pulmonar (HP) é uma doença mediada por disfunção 

vascular que restringe a circulação pulmonar e compromete a qualidade de vida 

dos pacientes. A resistência vascular pulmonar aumentada leva à disfunção do 

ventrículo direito e diminuição no débito cardíaco. Essas alterações reduzem a 

oferta de oxigênio para os músculos esqueléticos e a tolerância ao exercício, 

levando a fadiga e dispneia. Além disso, os pacientes com HP podem apresentar 

fraqueza nos músculos respiratórios, o que contribui para a limitação ventilatória, 

aumentando a percepção de dispneia. Objetivo: Avaliar de força muscular 

inspiratória (FMI) de uma amostra de pacientes do Centro de Hipertensão 

Pulmonar da Santa Casa de Misericórdia de Porto Alegre. Materiais e métodos: 

Estudo transversal prospectivo de pacientes com HP (Grupos 1 e 4 da 

classificação clínica da hipertensão pulmonar). A avaliação da força inspiratória 

foi realizada através da prova de manovacuômetria com aparelho digital 

MDV300 (GlobalMed®). A manobra de inspiração foi realizada com o paciente 

sentado com clipe nasal e foi solicitado que o paciente expirasse até o volume 

residual e depois realizasse uma inspiração máxima sustentada por pelo menos 

2 segundos. Foi realizada uma abertura de 2 milímetros de diâmetro no bocal 

rígido tubular. A manobra foi repetida de 6 a 8 vezes e foi considerado o maior 

valor obtido. A reprodutibilidade foi verificada através da diferença inferior a 10% 

entre as medidas, foi utilizado o platô na curva pressão x tempo de acordo com 

ATS. Foram considerados fraqueza muscular inspiratória os valores inferiores a 

70% do previsto da normalidade. Todos pacientes estavam a mais de 6 meses 

com tratamento estável e concordaram participar do estudo. Resultados: Foram 

avaliados 28 pacientes com idade média de 44±11 anos, sendo 25 (89%) do 

sexo feminino, 17 (60%) e 11(40%) NYHA II e III, respectivamente. Os dados 

hemodinâmicos avaliados por cateterismo cardíaco direito foram PMAP 53±14 

mmHg, débito cardíaco 5±1,4 L/min, resistência vascular pulmonar 9,2±4,1 

unidades Wood. A força muscular inspiratória média encontrada foi de - 75±23 

cmH2O (82±25% do previsto segundo Neder e cols), sendo que 8 (32%) das 

mulheres e 1 (33%) dos homens apresentaram valores abaixo de 70% do 

previsto, - 48±8,8 e – 90 cmH2O, respectivamente. Conclusão: Foi encontrada 

uma prevalência moderada de fraqueza muscular inspiratória nesta amostra, o 

que corrobora com achados da literatura e aponta para uma possível 

necessidade de treinamento muscular inspiratório. 
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Pôster no IX Congresso Sulbrasileiro de Fisioterapia Respiratória, 

Cardiovascular e em Terapia Intensiva (IX SULBRAFIR) promovido pela 

ASSOBRAFIR/Regional Paraná, nos dias 19, 20 e 21 de outubro de 2017, na 

cidade de Curitiba - Paraná. 

EFEITO DO TREINAMENTO MUSCULAR INSPIRATÓRIO SOBRE A FORÇA 

DOS MÚSCULOS VENTILATÓRIOS DE PACIENTES COM HIPERTENSÃO 

PULMONAR CLASSE FUNCIONAL II E III 

Fabrício Farias da Fontoura¹²; Jessica de Cássia Nunes Muniz²; Gisela Martina 

Bohns Meyer²; Fernanda Brum Spilimbergo²; Gabriela Roncato²; Danilo Cortozi 

Berton¹ 

Introdução: Os sintomas de fadiga e dispneia, são comuns em pacientes com 

hipertensão pulmonar e impactam na capacidade de exercício e qualidade de 

vida. O comprometimento da força dos músculos ventilatórios pode potencializar 

esses sintomas. Objetivo: Comparar a variação da pressão inspiratória máxima 

(PImáx) e pressão expiratória máxima (PEmáx) antes e após um treinamento 

muscular inspiratório (TMI).Materiais e métodos: Ensaio clínico randomizado 

controlado em pacientes com diagnóstico de HP, grupo I e IV, classe funcional II 

e III pela OMS. Os pacientes foram randomizados em grupo 1, carga de 50% do 

platô da PImáx e grupo 2 sham (3cmH2O fixo). O TMI foi realizado em domicílio, 

no período de 8 semanas, 2x 30 respirações profundas (diafragmática) 2x ao dia, 

sendo 1x por semana reavaliado a PImáx e a carga reajustada para o grupo 1. 

Análise estatística: Foi utilizado medidas de dispersão e o Teste t de student 

pareado com p<0,05.Resultados: Foram incluídos 4 pacientes no grupo 1 e 5 

no grupo 2, todos do sexo feminino, com idade de 40±11 anos, IMC 24,49±4,3 

kg/m², PSAP 78±25 mmHg, PMAP 51±19 mmHg, DC 4,78±1,32 L/min, IC 

3,2±1,2 L/min.m², Resistência Vascular Pulmonar 9,7±6,1 UW, PImáx 67±14 

cmH2O, PEmáx 79±23cmH2O. Houve aumento tanto na força inspiratória como 

na expiratória em ambos os grupos. O grupo 1 apresentou aumento médio de 

57cmH2O na PImáx e 50cmH2O na PEmáx (p<0,01) e o grupo 2, 31cmH2O e 

22cmH2O (p<0,05), respectivamente. Conclusão: Houve aumento da força 

inspiratória e expiratória nos pacientes com HP, classe funcional II e III após um 

protocolo de TMI. 
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Simpósio de Fisioterapia da SOCERGS 2018 - Congresso da Sociedade de 

Cardiologia do Estado do Rio Grande do Sul – Gramado – 17 e 18 de agosto 

CORRELAÇÃO CLÍNICA ENTRE O TESTE DE CAMINHADA DE SEIS 

MINUTOS E O TESTE DE EXERCÍCIO CARDIOPULMONAR EM MULHERES 

COM HIPERTENSÃO PULMONAR CLASSE FUNCIONAL II E III. 

Fabricio F Fontoura, Larissa S Ponce, Gisela M B Meyer, Fernanda B 

Spilimbergo, Katya V. Rigatto, Ronaldo A Mattos, Jennifer M B Souza, Jessica C 

N Muniz, Guilherme Watte, Gabriela Roncato e Danilo C Berton. 

Universidade Federal do Rio Grande do Sul,  

Universidade La Salle, Canoas,  

Centro de Hipertensão Pulmonar Santa Casa de Misericórdia 

 

A hipertensão pulmonar (HP) é clinicamente definida pelo aumento da pressão 
na circulação pulmonar. A insuficiência cardíaca direita leva a limitações na 
capacidade de exercício. O teste de exercício cardiopulmonar (TECP) é o padrão 
ouro para capacidade de exercício no entanto seu acesso ainda é restrito. O 
teste de caminhada de 6 minutos (TC6) é comumente utilizado e fornece 
informações funcionais e prognósticas nesta população. Objetivo: Correlacionar 
a distância percorrida no TC6 e a capacidade de exercício determinada pelo 
TECP em pacientes com HP e comparar os parâmetros dos testes com valores 
previstos e achados hemodinâmicos do cateterismo cardíaco direito. Estudo 
transversal observacional realizado com pacientes do sexo feminino com HP 
pertencentes aos grupos I e IV. Dezessete pacientes do sexo feminino, 
13(76,5%) classe funcional WHO II e 4(23,5%) III com idade 37,7±9,8 anos, IMC 
de 25,5±5 Kg/m2. Métodos: O TC6 foi aplicado segundo as diretrizes da 
ATS,2002, num corredor de 30m. O TECP foi realizado em uma bicicleta 
ergométrica com freios eletromagnéticos (Corival;Holanda), com um sistema 
computadorizado respiração a respiração (Vmax29®), a carga foi aumentada a 
cada 1 min a partir de 2 min de pedaladas sem carga a 5-10 W/ até a exaustão 
do paciente. Os dados do cateterismo cardíaco direito foram obtidos através de 
exames prévios com intervalo inferior a 6 meses. Resultados: Houve 
comprometimento na eficiência ventilatória VE/VCO2 slope 47,8±13,2 e de VO2 
pico 14,12±4,8 ml/kg/min, equivalente a 58%±21% da normalidade. No entanto 
os pacientes percorreram uma distância de 516±75,9 m, equivalente a 86% da 
normalidade. Houve correlação entre a distância percorrida no TC6 e o VO2 pico 
ml/kg/min, r= 0,606 p<0,01. O débito cardíaco (DC) médio foi de 4,84±1,3 l/min 
e relacionou-se positivamente com a distância do TC6 e o VO2 pico, r=0,714 
p<0,005 e r=0,662 p<0,007, respectivamente. A resistência vascular pulmonar 
média 9,5±4,1 U Wood com VO2 pico r= - 0,682 p<0,005 e distância TC6 r= -
0,689 p< 0,004. Conclusão: Apesar da correlação entre os testes que 
apresentam relações semelhantes com os achados hemodinâmicos, o teste de 
caminhada de seis minutos subestima a gravidade do paciente quando 
comparado ao teste de exercício cardiopulmonar. Mais estudos são necessários 
com uma amostra mais robusta e com inclusão do gênero masculino para 
validação externa. 
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Simpósio de Fisioterapia da SOCERGS 2018 - Congresso da Sociedade de 

Cardiologia do Estado do Rio Grande do Sul – Gramado – 17 e 18 de agosto 

CORRELAÇÃO ENTRE A CAPACIDADE FUNCIONAL DE EXERCÍCIO COM A 
FORÇA MUSCULAR RESPIRATÓRIA EM MULHERES COM HIPERTENSÃO 
PULMONAR 
 
Fabricio Farias Da Fontoura, Lidiane Martins Santos, Gabriela Roncato, Gisela 
M B Meyer, Larissa S Ponce, Katya V. Rigatto, Tainá R Costa, Jessica C N 
Muniz, Jennifer M B Souza, Franciele V Lemes, Flavia D Barichello, Charles 
Rech e Danilo C Berton 
 
Universidade Federal do Rio Grande do Sul,  

Universidade La Salle, Canoas,  

Centro de Hipertensão Pulmonar Santa Casa de Misericórdia 

 
A intolerância ao exercício é a principal característica funcional da hipertensão 
pulmonar (HP). O teste de caminhada de seis minutos (TC6) é um teste 
padronizado, de baixo custo, de fácil aplicação e reprodutibilidade, sendo bem 
tolerado pelos pacientes com HP e amplamente utilizado para avaliação da 
capacidade funcional e monitorização da gravidade da doença nesta população. 
Objetivo – Descrever a relação entre a capacidade funcional (TC6) com Força 
Muscular Inspiratória (FMI) e a Força Muscular Expiratória (FME) em pacientes 
com HP, em um estudo transversal. Paciente ou Material – Trinta e uma 
mulheres, 22(71%) classe funcional II e 9(29%) III, sendo 29(93%) pertencentes 
ao grupo I e 2(7%) grupo IV. Métodos – O TC6 foi realizado conforme diretrizes 
da ATS (2002) utilizando-se um corredor de 30m, foi utilizado a distância 
percorrida em metros (DPTC6) e o percentual da normalidade de acordo com 
Britto et al. 2013. Os pacientes foram submetidos a prova de manovacuômetria 
de acordo com os critérios de reprodutibilidade da Sociedade Brasileira de 
Pneumologia e Tisiologia empregando o equipamento MVD-300 Globalmed® 
utilizados como valores de referência os descritos por Neder et. al. 1999.   Foi 
realizado teste de Spearman’s para avaliação de correlação. Resultados – 
Foram encontrados associação entre a força muscular respiratória e a DPTC6. 
Houve correlação positiva entre a PImax e PEmax r=0,604, p= 0,002; PImax e 
PEmax com a distância DPTC6 r=0,422, p=0,018 e r=0,394, p=0,028, 
respectivamente. A DPTC6 foi de 490 ± 54 metros, representando 85% do 
previsto para normalidade. O valor da PImax foi de -69,4±17,4cmH2O (76% do 
previsto) e PEmax foi de 81,9 ±20,2 cmH2O (88% do previsto). Conclusões – O 
presente estudo sugere que foram encontradas correlação entre a força 
muscular respiratória e a distância percorrida, e uma moderada correlação entre 
a força inspiratória e expiratória, sendo necessário novos estudos para validação 
externa dos resultados. 
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QUALIDADE DE VIDA EM MULHERES COM HIPERTENSÃO ARTERIAL 
PULMONAR CLASSE FUNCIONAL II E III 
 
Fabricio Farias Da Fontoura, Franciele Vicosa Lemes, Larissa S Ponce, Lidiane 
M Santos, Flavia D Barichello, Tainá R Costa, Jessica C N Muniz, Gisela M B 
Meyer, Guilherme Watte, Gabriela Roncato e Danilo C Berton 
 
A hipertensão pulmonar (HP) é uma síndrome clínica complexa, cuja 
característica principal é o aumento da pressão arterial pulmonar seguida por 
avanço progressivo na resistência vascular pulmonar, comum a um determinado 
grupo de doenças, que tende a evoluir com insuficiência ventricular direita e 
morte. Galie N (JACC;2013;62:1-3) . O questionário padronizado Short Form 
Health Survey 36 (SF-36) é uma ferramenta com boa reprodutibilidade para 
avaliação da qualidade de vida (QV) desses pacientes. Objetivo: Comparar os 
domínios da QV de pacientes com HP com os valores normativos brasileiros. 
Paciente ou material: Foram incluídos 31 pacientes do sexo feminino com idade 
de 38±8,5 anos com IMC 25,3±4,2 kg/m² sendo 71% classe funcional WHO II e 
29% III. Foi utilizado o questionário SF-36 validado no Brasil por Laguardia, J. et 
al (Rev Bras Epidemiol 2013; 16(4): 889-97) e comparado com os valores de 
normalidades de acordo com a faixa etária equivalente. Método: Estudo 
transversal observacional realizado em um hospital referência no Rio Grande do 
Sul. Resultado: Os pacientes apresentaram piores valores de qualidade de vida 
quando comparados aos valores normais da população brasileira, sendo 
significativo para os seguintes domínios: capacidade funcional 48,1±20,9 vs 
82,9±7 p<0,001, limitação por aspectos funcionais (LAF) 52,4±42 vs 82,7±5,3 
p=0,02, dor 62,3±21 vs 79±5,9 p<0,05, estado geral de saúde (ESG) 42,2±24 vs 
74,5±5,2 p<0,001, vitalidade 49,8±21,7 vs 78,5±6,9 p<0,001, aspectos sociais 
72,5±24,5 vs 87±3,4 p=0,037, e não significativos para os domínios de limitação 
por aspectos emocionais 67,6±39 vs 81,5±8,2 p=0,525, saúde mental 66,8±17 
vs 68,4±10 p=0,902. Houve diferença significativa entre a classe funcional II e III 
para os domínios LAF 65,9±38, vs 19,1±32 (p=0,003) e ESG 47,8±23 vs 28,4±21 
(p=0,04) e correlação r -0,465 (p=0,008) e r -0,363 (p=0,04), respectivamente.  
Conclusão: Os domínios da capacidade funcional, limitação por aspectos 
funcionais, estado geral de saúde, dor, vitalidade e aspectos sociais foram 
inferiores à normalidade, porém as limitações por aspectos emocionais e saúde 
mental estavam dentro da normalidade para a população brasileira e o aumento 
da classe funcional impacta negativamente na qualidade de vida. 
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RELAÇÃO ENTRE O TESTE 4-METRE GAIT SPEED E A CAPACIDADE DE 

EXERCÍCIO EM MULHERES COM HIPERTENSÃO PULMONAR 

Fabricio Farias Da Fontoura, Tainá Ramires Da Costa, Gabriela Roncato, 

Fernanda B Spilimbergo, Gisela M B Meyer, Guilherme Watte, Jessica C N 

Muniz, Marcelo M Mello, Natália Alice Berwig, Katya V. Rigatto e Danilo C Berton 

A hipertensão pulmonar (HP) é caracterizada por um aumento na resistência 

vascular pulmonar. O baixo consumo de oxigênio (VO2) é um marcador 

independente de mortalidade na HP, porém o seu uso clínico ainda é restrito 

devido falta de oferta e profissionais capacitados. HOEPER et. al. (JACC 

2013;62:D42-50). O teste 4-metre gait speed (4MGS) está relacionado com a 

capacidade funcional, função pulmonar e qualidade de vida em pacientes com 

doença pulmonar crônica, e é um teste relativamente simples e de fácil 

aplicabilidade KON et.al (Eur Respir J 2013;42:333-340) Objetivo: Analisar 

através de um estudo transversal a relação entre a capacidade de exercício, 

baseado nos valores de VO2 de pico e da distância percorrida no teste de 

caminhada de 6 minutos (DPTC6’), com a velocidade de marcha avaliada pelo 

teste 4MGS, em pacientes com HP. Paciente ou Material: Foram avaliadas 12 

pacientes do sexo feminino com diagnóstico clínico e hemodinâmicos de HP com 

idade média de 40±10 anos. Dez pacientes NYHA II e dois III pertencentes ao 

grupo I da HP. Métodos: Foi realizado o teste 4MGS que avalia velocidade de 

marcha, conforme Kon et. al. 2013, em um corredor de 8m de comprimento, os 

2m iniciais zona de aceleração, 4m zona de medida e 2m final zona de 

desaceleração. Os valores de VO2 foram obtidos no teste de exercício 

cardiopulmonar, em uma bicicleta ergométrica (Corival;Holanda), com um 

sistema computadorizado respiração a respiração (Vmax29®️), tendo a carga  

aumentada a cada 1 minuto a partir de 2 minutos de pedaladas sem carga a 5-

10 W/min até a exaustão do paciente, os valores de normalidade de acordo com 

Neder et al. 1999. O TC6’ foi realizado conforme a normatização da ATS 2002, 

em um corredor de 30 metros, utilizando como valores de referência os previstos 

por Britto et. al. 2006.Os testes foram executados com 48h de intervalo. 

Resultados: As pacientes apresentaram médias de percentual do VO2 de pico 

de 58,17±21,3%, VO2Kg pico de 14,12±4,8 Kg/ml/min, DPTC6’ 516±75,9 metros 

82% da normalidade, a velocidade de marcha 1,56±0,16 m/s. Houve correlação 

positiva entre a DPTC6’ e a velocidade de marcha no teste de 4 metros r=0,681 

(p=0,015). Porém não encontramos relação significativa entre o VO2 pico e o 

teste de velocidade de marcha r=0,515 (p=0,086). Houve uma correlação 

positiva entre a DPTC6’ e o VO2Kg pico r=0,606 (p=0,010). Conclusões: O teste 

de 4mgs apresentou forte correlação positiva com a DPTC6’ e mesma tendência 

com o VO2 na presente amostra. 

 


