com GPA em relagao aos acometimentos sistemicos e
os resultados do estudo da regiao HLA. Métodos Estudo
de ampliacao de genoma, transversal para comparacao
dos Alelos da regiao HLA classes | e Il com as diferentes
apresentacoes clinicas em pacientes com GPA na cidade de
Sao Paulo. Prontuarios de 52 individuos foram analisados e
estratificados de acordo com as manifestacoes sistemicas
mais prevalentes, que foram: nodulos e massas cavitadas
ou nao, hemorragia alveolar, lesao em vias aéreas superiores
e insuficiencia renal aguda (IRA). Estas manifestacoes
clinicas foram comparadas com o perfil da regiao HLA
de cada paciente. A tipificacao do HLA foi realizada pela
metodologia de PCR-SSO e PCR-SSP. Resultados Os
nossos resultados demonstraram significancia estatistica
apenas entre a presenca do alelo DPB1*04 e o subgrupo
GPA com IRA versus grupo GPA sem IRA (p =0, 01037).
Em nosso estudo todos os 17 pacientes que apresentaram
IRA (100%) possuiam o alelo DPB1*04, enquanto dos 35
individuos que nao desenvolveram alteracoes renais 25
(69%) apresentaram este alelo. As demais manifestacoes
clinicas avaliadas nao apresentaram significancia estatistica
em relacado aos alelos estudados. Conclusao Dentre as
manifestacoes clinicas estudadas a Unica associacao
encontrada foi uma maior prevalencia de insuficiencia
renal aguda nos portadores do alelo DPB1*04. Assim,
como no estudo realizado na populagao chinesa a IRA
demonstrou envolvimento com a regiao DPB1*04. Estes
dados demonstram, que mais estudos sao necessarios para
desvendar as multiplas combinagoes alélicas responsaveis
pelos diversos tipos diferentes de apresentacoes clinicas na
GPA.
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Introducdo: A hipertensao arterial pulmonar (HAP) & uma
doenca rara de dificil confirmacao diagnostica e manejo, ja
gue necessita da realizacao de cateterismo cardiaco para
o diagnostico, alem do acompanhamento por uma equipe
multiprofissional (meédicos, enfermeiros, fisioterapeutas,
assistentes sociais, nutricionistas, psicologos). O tratamento
preconizado tem demonstrado que modifica a qualidade
de vida e o tempo de sobrevida dos pacientes. Objetivo:
Apresentar o perfil clinico e o tratamento de uma corte de
50 pacientes com hipertensao pulmonar (HP) confirmados
com cateterismo cardiaco em um centro de referéncia.
Métodos: Estudo retrospectivo, de revisao de prontuéarios
médicos, do periodo de janeiro a julho de 2015, de pacientes
com diagnostico hemodinamico de HP, acompanhados em
um servico de referencia em pneumologia (hipertensao
pulmonar). O diagnostico de hipertensao pulmonar foi
estabelecido apos a realizacao do cateterismo cardiaco
e com pressao média da arteria pulmonar > 25mmHag.
Nos pacientes com pressao capilar pulmonar < 15mmHg,
considerou-se pré-capilar, e > 16mmHg pos-capilar. Foram
coletados dados demograficos e clinicos. Resultados:
Analisados 50 pacientes que vieram as consecutivamente as
consultas. A média de idade foi 50, 22 (+12, 31) anos, sendo
41 pacientes do sexo feminino (82%). A etnia identificada
foi afro-brasileira (34 pacientes — 68%). As manifestacoes
clinicas iniciais da HP foram dispneia (86%), fadiga (55%),
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tosse (44%), dor toracica (20%), lipotimia (12%) e sindrome
edemigémica (30%). 26% dos pacientes estao em uso de
oxigénio domiciliar. A pressao da artéria pulmonar méedia pelo
ecocardiograma foi de 70, 07 (+23, 09) mmHg, com meédia
do teste da caminhada de 6 minutos foi de 346, 10 (+123,
50) m. A saturagao média de oxigenio antes e apos o TC6M
e 0 BORG foram, respectivamente, de 94, 37 (+4, 3)%, 85,
53 (+9, 56)% e 0, 94 (+1, 83). O tempo para o diagnostico
de HAP foi de 1, 04 (+1, 65) ano e a apresentacao funcional
com classe Il foi de 13 pacientes (26%). As causas mais
frequentes foram, HAP idiopatica (26 %), tromboembolismo
pulmonar (18%), esclerose sistemica (16%), comunicacao
interatrial (12%), e outras causas (28%). Os medicamentos
utilizados na monoterapia: os antagonistas de endotelina
(30% do total) e os inibidores da fosfodiesterase-5 (14% do
total). Como duo-tratamento: os antagonistas de endotelina
e inibidores da fosfodiesterase-5 foram 26 %. Concluséo:
A doenca ainda tem o diagnostico tardio, e na sua maioria
em classe funcional Il. 72% das causas de HP em um
ambulatorio de HP sao de 4 causas, porem essas sao de
diferentes patogenias, o que fortalece o apoio de centros
de formacao especifica com abordagem para o diagnostico
etiologico, hemodinamico e tratamento referenciado. O
tratamento com dois medicamentos ja se constitui uma
necessidade em % dos pacientes.

Palavras-chave: Hipertensao pulmonar; cateterismo
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[JIEE)) ASSOCIAGAO ENTRE A PRESENGA DE

HIPERINSUFLAGAO PULMONAR DINAMICA AO EXERCICIO,
0 DRIVE RESPIRATORIO E A PERCEPGAO DE DISPNEIA EM
PACIENTES PORTADORES DE HIPERTENSAO ARTERIAL
PULMONAR: RESULTADOS PRELIMINARES

MARCELO BASSO GAZZANA'; RUI GUSTAVO PAULUS NENE
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HOSPITAL DE CLINICAS DE PORTO ALEGRE, PORTO ALEGRE,
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Introducdo: A dispneia e a intolerancia ao exercicio sao
queixas frequentes dos pacientes com hipertensao arterial
pulmonar (HAP) e tem impacto na qualidade de vida.
Classicamente, o mecanismo fisiopatologico principal & a
limitacao cardiocirculatoria. Recentemente foi observado
que um subgrupo de pacientes apresenta hiperinsuflagao
pulmonar dinamica (HD), semelhante aos pacientes com
doenga pulmonar obstrutiva cronica. E desconhecido se
a presenca de HD resulta em dissociagao neuromecanica
e contribui para dispneia em pacientes com HAP.
Objetivos: Avaliar a presenca de HD em pacientes com
HAP e sua associacao com drive respiratorio, percepgcao
de dispneia e volumes pulmonares operantes durante
o exercicio. Métodos: Estudo transversal, prospectivo.
Onze pacientes com diagnostico de HAP (idiopatica ou
associada), confirmado por cateterismo cardiaco direito
com terapéutica estavel nos Ultimos tres meses, realizaram
avaliagao de pressao inspiratoria estatica maxima (Plmax)
por manovacuometria seguida de teste de exercicio
cardiopulmonar (TECP) incremental maximo. Ao longo
do exercicio, foram avaliados, de maneira seriada, o drive
respiratorio através da pressao de oclusao ao nivel da
boca nos primeiros 100 milissegundos da inspiracao (PO,
1) corrigida pela PIméax, a capacidade inspiratoria (Cl) e a
percepgao de dispneia pela escala de Borg. A HD foi definida
como reducao de Cl em 150mL e 5% em relagao ao valor
basal. Resultados: Sete pacientes (64%) apresentaram HD
durante o TECP (ACI (mL): -313 + 145 vs 48 + 223; p=0,
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009). Idade (HD vs nao-HD (anos): 43, 7 + 9, 8 vs 34, 0 +
8, 2; p=0, 13), classe funcional New York Heart Association
(CFNYHA) (HD vs nao-HD - CF NYHA|: 3 (43%) e CF NYHA
II: 4 (57%) vs CF NYHA I: 4 (100%); p=0, 06), VEF, previsto
(HD vs nao-HD (%): 83 + 9 vs 92 + 12; p=0, 19), VEF /CVF
(HD vs nao-HD (%): 76 + 5 vs 79 + 6; p=0, 37) e carga de
pico (HD vs nao-HD (watts - W): 52 + 19 vs 65 + 30; p=0,
40) nao diferiram entre os grupos. O grupo HD teve maior
percepcao de dispneia em cargas submaximas (ABorg HD
vs nao-HD - 10W: 0,8 + 0,3 vs 0, 0 £ 0, 0; p=0, 009; 20W:
1,5+0,6vs0,3+0,1;,p=0,04;30W:2,4+0,9vs0,4 +
0,2;p=0,04;40W:2,0+£0,5vs 1,1+0, 4; p=0, 19; pico do
exercicio: 6,3+ 1,1vs 5,8+ 1,2; p=0, 74). Apesar de maior
percepcao de dispneia no grupo HD, o drive respiratorio
nao diferiu entre os grupos, exceto na carga de 10W (PO, 1/
Plméax (%) HD vs nao-HD - repouso: 4,1 +0,3vs 3,7 £ 0,
9;p=0,72; 10W:7,2+0,8vs b5, 1+0,5;p=0,03; 20W: 7,
1+0,7vs6,6=+1,7,p=0,7530W:9,1+1,2vs7,2+1,
7,p=0,37,40W:9,8+1,2vs 14,1 £ 5, 0; p=0, 40; pico do
exercicio: 13,1+ 1,8vs 16,4 = 4, 3; p=0, 48). Conclusdo: A
presenca de HD & frequente em pacientes com HAP, e esta
associada a percepgao de dispneia mais intensa em cargas
submaximas, mas nao houve associacao com as medidas
de drive respiratorio. O termino da inclusao de pacientes ate
a amostra calculada podera fornecer resultados definitivos
sobre estes mecanismos de limitacao ao exercicio em
pacientes com HAP.

Palavras-chave: Hipertensao arterial pulmonar; dispneia;
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TAXA DE MORTALIDADE EM PACIENTES COM
TROMBOEMBOLIA PULMONAR AGUDA TRATADOS COM
TROMBOLITICOS SISTEMICOS NA PRATICA DIARIA
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Introducédo: A tromboembolia pulmonar (TEP) aguda &
uma doenga potencialmente fatal. A terapia trombolitica
e indicada nos casos com maior comprometimento
hemodinamico; entretanto & associada a elevada taxa
de sangramento grave. Embora nos ensaios clinicos e
metanalises o0s tromboliticos apresentem resultados
favoraveis, as informacoes sobre a efetividade deste
tratamento na pratica assistencial diaria € menos conhecida.
Objetivo: Avaliar a taxa de mortalidade em pacientes com
TEP aguda tratados com tromboliticos sistemicos, e fatores
associados a este desfecho. Métodos: Série de casos,
retrospectiva. Foram revisados os prontuarios de todos os
pacientes com diagnostico de TEP aguda que realizaram
tratamento com trombolitico sistemico no periodo de
Janeiro de 2011 a Junho de 2016 no Hospital Moinhos de
Vento. O diagnostico de TEP foi estabelecido pelos criterios
classicos nos meétodos de imagem (angiotomografia,
cintilografia, arteriografia) ou por achados ecocardiograficos
indiretos (sinais de disfuncao ventricular direita) sem outra
causa explicavel para os mesmos, em pacientes muito
graves a ponto de nao puderem ser transportados para
realizacao de exames diagnosticos. Resultados: Foram
incluidos 18 pacientes, cuja média de idade foi de 62, 6 (£21,
7) anos, havendo discreto predominio do género masculino
(n=10; 55, 5%). O diagnostico de TEP foi estabelecido por
angiotomografia computadorizada das artérias pulmonares
em 13 casos (72, 2%) e por ecocardiograma em 5 casos
(27, 8%). Em 4 pacientes (22, 2%), houve o diagnostico
de trombose venosa profunda (TVP) concomitante. Em
16 pacientes (88, 9%) observou-se aumento dos niveis
sericos de troponina e/ou peptideo natriurético cerebral.
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Em 11 pacientes foi possivel estimar a pressao sistolica
da artéria pulmonar pelo ecocardiograma, cuja meédia foi
de 54, 5 (£12, 8) mmHg. Em 5 pacientes com sinais de
disfuncao de VD no ecocardiograma nao se observou
sinais desta disfungao na angioTC. Por outro lado, nos 6
pacientes que foi identificada disfuncao de VD na angioTC
houve confirmacao desta disfungao pelo ecocardiograma. O
trombolitico utilizado foi alteplase em todos os casos, sendo
que em 14 casos (77, 7%) a dose total foi de 100 mg e em
4 (22, 3%) foi de 50 mg. A medicacao foi administrada no
servico de emergéncia em 7 casos (38, 9%) e no centro de
tratamento intensivo em 11 casos (61, 1%). A indicacao para
o uso do trombolitico foi instabilidade hemodinamica em 11
casos (61, 1%) e disfungao ventricular direita significativa
em 7 casos (38, 9%). Um paciente (5, 5%) apresentou
sangramento grave, cuja origem foi intra-abdominal. A
média do tempo de internacao foi de 20, 3 (x29, 5) dias.
Houve 5 obitos, revelando uma letalidade de 27, 8%, a qual
foi significativamente associada a idade maior que 80 anos,
genero feminino, auséncia de TVP concomitante e presenca
de instabilidade hemodinamica (p< 0, 05). Conclusdes:
Pacientes com TEP aguda que necessitam utilizar terapia
trombolitica sistemica apresentam mortalidade elevada,
sobretudo quando associadas a algumas caracteristicas
clinico-demograficas.

Palavras-chave: Tromboembolia pulmonar; mortalidade;
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SARCOIDOSE: RELATO DE CASO
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Introducdo: A Hipertensao pulmonar associada a
sarcoidose pode ocorrer em qualquer estadio da doenca,
sendo causa rara e eventualmente reversivel, com altas
taxas de morbidade e mortalidade. Relato do caso:
Paciente masculino, 16 anos, branco, estudante, natural
e procedente de Vitoria da Conquista- BA, com quadro
de hipertensao arterial sistemica, disfuncao renal, perda
ponderal de 10 kg, e relato de sincope durante atividade
fisica, dispneia aos moderados esforcos, sonoléencia e
episodios de dor toracica em pontada de forte intensidade,
principalmente a direita. Apdos um ano e meio realizando
exames complementares, foi internado para melhor
investigacao. Ao exame fisico, apresentava pequenos
linfonodos cervicais palpaveis bilateralmente, diminuicao
discreta de murmurios vesiculares em base direita,
hiperfonese de segunda bulha e hepatoesplenomegalia.
Ecocardiograma transesofagico evidenciou fragao de ejecao
de 62% comprometimento difuso do ventriculo direito
de grau moderado, insuficiencia tricuspide moderada e
hipertensao arterial pulmonar grave (PSAP 135 mmHg).
Nao foi possivel realizar angiotomografia de torax devido a
disfuncao renal. A TC de torax com contraste realizada em
outro servigco, no més anterior, foi avaliada por radiologista
que nao identificou sinais de TEP, porém linfonodos
mediastinais aumentados, alem de imagens nodulares
em vidro fosco e espessamento septal sugestivos de
doenga veno-oclusiva (Figura 1). A cintilografia de perfusao
pulmonar mostrou multiplos defeitos perfusionais bilaterais,
mais proeminentes a direita (Figura 2). O cateterismo





