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Estudos:
• Escasso	numero	de	doentes
• Populações	diversas/mistas
• Diferentes	definições	de	HP
• Diferentes	objetivos





Use	of	pulmonary	arterial	hypertension–approved	therapy	in	the	treatment	 of	non–group	1	pulmonary	hypertension
at US	referral centres	
Pulm Circ 2015;5(2):356-363.	

Healthcare burden of pulmonar	hypertension	owing	to	lung	disease	and/or hypoxia
BMC	Pulmonary Medicine	(2017)	17:58

Utilização	de	terapêutica	especifica	no	grupo	3



Grupo	3

European	Heart	 Journal	(2016)	37,	67–119



Panorama	atual	da	HAP:	idade

Eur Respir Rev 2014;	23:	450–457	

• Aumento	de	interesse	e	informação	na	HP,
• Fácil	acesso	a	instrumentos	de	rastreio,
• Novos	e	mais	eficazes	tratamentos.



Doentes	incluídos	 prospectivamente	à	data	do	
diagnostico	entre	Janeiro	de	2001	e	Dezembro	de	
2009;

Casos	 incidentes	de	HP	idiopática,	hereditária	e	
associada	a	anorexigenos .

Am	J	Respir Crit Care	Med	2012;	186,	790–796



Am	J	Respir Crit Care	Med	2012;	186,	790–796



DPOC	com	HP	grave:	quantos	são?

• Entidade	rara:
• 0.83	a	1.1	%(PmAP>40	mmHg)1,2
• 5%	(PmAP>	35	mmHg)3

1) Chaouat et	al	,Am	J	Respir Crit Care	Med	Vol	172.	pp	189–194,	2005

2) Stevens	D	et	al.	Am	J	Respir Crit Care	Med	Vol	172.	pp	189–194,	2005

3) Scharf	SM	et	al.	Am	J	Respir Crit Care	Med	2002;166:314–322.



DPOC	com	HP	grave:	quem	são?

Chaouat et	al.	Am	J	Respir Crit Care	Med	Vol	172.	pp	189–194,	2005



DPOC	com	HP	grave:	qual	o	prognostico?

Chaouat et	al.	Am	J	Respir Crit Care	Med	Vol	172.	pp	189–194,	2005



DPOC	com	HP	grave:	histologia

The Journal of Heart and Lung Transplantation,Vol32,No3,March2013



DPOC	com	HP	grave:	resumo	de	características

• Fenótipo	especifico:
• Fumadores
• Mais	hipoxémicos	com	marcada	dessaturação no	esforço,
• Frequentemente	hipocápnicos,
• Diminuição	acentuada	da	DLCO	face	à	alteração	dos	débitos/alts radiológicas,
• Maior	mortalidade.

• Alterações	histológicas	semelhantes	à	HAP.



O	mesmo	fenótipo…	noutros	grupos

• Diminuição	acentuada	da	DLCO*	na	HAP	(1,2,3):
• Mais	velhos,
• Fumadores,
• >	Mortalidade.

• Diminuição	acentuada	da	DLCO*	na	IC	com	Fej preservada	(4):
• Fumadores,
• >	Mortalidade.

*DLCO<45%

1)	Eur Respir J	2013;	42:	1575–1585
2) J Heart Lung Transplant 2010;29:181–7
3)	Eur Respir Rev 2014;	23:	450–457
4)	JACC	Heart Failure 2016;	6:	441-449



DPOC	com	HP	grave	=	
doentes	fumadores	com	fenótipo	especifico	de	HAP

+	DPOC	como	co-morbilidade?



Terapêutica	DLCO/HP	grave:	definição	de	objetivos

• Prova	de	marcha?
• Doentes	mais	velhos,	com	co-morbilidades que	limitam	a	prova,
• Atingir	classe	 funcional	I	ou	II	pode	não	ser	realista.

• Outros	parâmetros	independentes	 preditores	de	mortalidade	 	na	DPOC/HP	grave?

• Resistências	vasculares	pulmonares,
• Índice	Cardíaco,
• SvO2,
• PAD,
• DLCO.

Eur Respir J	2013;	41:	1292–1301
Eur Respir J	2015;	46:	1378–1389



Aspire	registry:	Assessing	the	Spectrum	of	Pulmonary
Hypertension	Identified	at	a	Referral	Centre)

Hurdman et	al.Eur Respir J	2013;	41:	1292–1301



Long-term	Effect	of	Vasodilator	Therapy	in	Pulmonary
Hypertension	due	to	COPD:	A	Retrospective	Analysis

Fossati et al.	Lung (2014)	192:987–995

PmAP (mmHg):	39	(32;	44)
IC	[(l/min	m2)]:	2.4	(2.2;	3.1)



Long-term	Effect	of	Vasodilator	Therapy	in	Pulmonary
Hypertension	due	to	COPD:	A	Retrospective	Analysis

Fossati et al.	Lung (2014)	192:987–995



Pulmonary Arterial	Hypertension-Specific Drug Therapy	in	
COPD	Patients	with	Severe	Pulmonary	Hypertension andMild-
to-ModerateAirflow Limitation

Calcainu et al.	Respiration 2016;91:9–17



Pulmonary Arterial	Hypertension-Specific Drug Therapy	in	
COPD	Patients	with	Severe	Pulmonary	Hypertension andMild-
to-ModerateAirflow Limitation

Calcainu et al	Respiration 2016;91:9–17



Effect	of	bosentan upon	pulmonary	hypertension
in	chronic obstructive pulmonary disease

Valerio et al.	Ther Adv Respir Dis 2009;	 	3(1)	15–21



SPERIC	1:	SILDENAFIL	IN	SEVERE	PULMONARY	
HYPERTENSION	ASSOCIATED	WITH	COPD

Vitulo	et al.	J	Heart Lung Transplant.	2017;36:166–174



Estudos	na	terapêutica	da	HP	grave	na	DPOC

• São	escassos,	raríssimos	multicêntricos/aleatorizados/controlados,
• Incluem	poucos	doentes,
• Diferentes	objetivos	e	metodologias	dificultam	comparações,
• Esquemas	sub-terapêuticos…

No	entanto,	sem	efeitos	adversos	significativo…



DPOC	com	HP	grave:	“conclusões”

• Entidade	rara,
• Fenótipo	especifico,
• Mecanismo	fisiopatológico	independente	da	hipoxemia/perda	de	
área	de	trocas	perdida,
• Lesões	vasculares	semelhantes	à	HP	idiopática.	



DPOC	com	HP	grave:	“conclusões”

• Mortalidade	elevada:
• Sobrevida	a	1	ano:	70%,
• Sobrevida	a	3	anos:	33%.

• Fenótipo	particular	do	grupo	1	em	que	a	DPOC	é	co-morbilidade?
• Excluir	outras	causas	de	HP	e	tratar…	como	grupo	1…



CONTINUA…	





Resumo:

RCP n CF PM	6` BODE RVP IC sobrevida
Valerio et al. x 16 + + + +
Vitulo	et al. x 15 + + +
Hurdman et al. 43 +/-
Calcainu et al. 28 - - + +
Fossati et al 27 + +

RCP:	estudo	randomizado,	controlado,	prospetivo;	n:	numero	de	doentes;	CF:	classe	funcional
PM	6`:	prova	de	marcha	6	min;	RVP:	resistências	vasculares	pulmonares;	IC:	índice	cardíaco;
B:	IMC;O: obstrução,	FEV1; D: dispneia	mMRC; E:	exercício,	PM6.


