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TENHO .
HIPERTENSAO

PULMONAR

E AGORA?

Sei que, ao ouvir as palavras acima pela primeira vez, muitas
coisas passaram pela sua cabeca. Imagino a angustia, a
ansiedade, a duvida e o medo associados a essa descoberta. Sei
que a sua jornada (ou a de seu familiar) até chegarmos a este
ponto foi bastante longa. Iniciando com uma falta de ar sem
explicacao, as vezes desmaiando, com dores no peito, até a
incapacidade de fazer os esforcos mais leves. E a angustia de
observar sua mae (ou seu filho) conseguindo fazer com
facilidade coisas que para vocé eram um sofrimento.

Ao procurar ajuda, vocé passou por um sem-numero de
médicos, diversos exames e muitos diagnosticos errados, com
muitos remédios, por vezes caros, ineficientes e que sé pioraram
a situacdo com seus efeitos colaterais. Até que, meses ou anos
apos o inicio da falta de ar, que sé piorou ao longo desse periodo,
vocé encontrou algum médico que conseguiu confirmar o
problema (os médicos chamam a identificagdo de um problema
de saude de diagndstico) e vocé ouviu pela primeira vez esse
termo: hipertensao pulmonar. Ai a coisa ainda piora: esse
médico pediu mais exames, entre eles um tal de cateterismo
cardiaco. Apesar de vocé nao saber bem o que é, a ideia de uma
injecdo e um cano (que o médico chamou de cateter) entrando
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no seu braco ou no seu pescoco e chegando até o seu coracao
nao parece muito agradavel.

Vocé também deve ter procurado informacdes em outros
lugares sobre a hipertensao pulmonar. Internet, talvez. E deve ter
lido coisas bem assustadoras sobre a necessidade de medicacoes
caras e talvez até de transplante de pulmao. E s6é podemos
imaginar a tristeza e o desespero que passaram pela sua cabeca
nesse momento. Risco de deixar sua familia desassistida, das
dificuldades financeiras pelo surgimento da doenca, de nao
poder ter filhos, de ndo conseguir pagar suas contas ou ter
acesso aos remédios. Medo de nunca melhorar. E medo de
morrer.

Nossa ideia ao escrever este livro é tentar ajudar vocé a
enfrentar e superar esses medos, trazendo informacao por parte
de quem lida com essa condicdao ha varios anos. Buscamos
esclarecer essas duvidas com dados claros, para que vocé (ou seu
familiar) possam saber o que esperar dessa doenca, quais 0s
riscos, qual a evolucao esperada, o que pode ser feito com os
recursos disponiveis no Brasil, o que nds nao temos aqui e
poderia ser feito se vocé estivesse em outro pais (para que juntos
possamos buscar e conseguir trazer essas alternativas para o
Nosso pals, por exemplo).



Queremos ajudar vocé também com questdes legais e
financeiras, sobre como conseguir alguns descontos em
impostos ou auxilio para transporte até o hospital de referéncia,
onde vocé sera tratado. E, finalmente, queremos mostrar para
vocé depoimentos de outros pacientes com hipertensao
pulmonar, para que vocé perceba que outras pessoas ja
passaram por isso e venceram, para gue vocé possa se identificar
com os problemas, vitérias e derrotas que eles ou seus familiares
também passaram.

Nao, ndo é bom ter hipertensao pulmonar. Mas vocé nao esta
sozinho. Ha caminhos. E gostariamos, com este livro, de
percorré-los juntos com voce.
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1.0 QUE E HIPERTENSAO PULMONAR?
POR QUE ELA E UM PROBLEMA? E POR QUE FOI
ACONTECER COMIGO?

Talvez essas sejam as perguntas mais importantes a serem
respondidas, ou pelo menos as suas duvidas iniciais. No entanto,
antes de responder sobre a doenca, vamos entender um pouco
sobre a circulacao normal do sangue. Assim poderemos
entender que problemas acontecem quando a pressao nNos vasos
pulmonares aumenta.

A CIRCULACAO NORMAL

Vamos simplificar o modelo de circulacao do sangue corporal
e pensar nele como um circuito de canos fechados, no qual a
adgua (sangue) é movida pela forca gerada por uma bomba
(coracao) e corre pelos canos (vasos), conforme o desenho
abaixo. A bomba consegue mandar o fluido para a frente
gerando pressao (forca que empurra a agua). Discutiremos
muito a pressao a partir de agora.
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Vamos complicar um pouco as coisas agora. O sangue circula
no nosso corpo com a finalidade de carregar o oxigénio dos
pulmdes (por onde o ar entra no corpo) até onde ele sera
utilizado (cérebro, intestino, musculos, por exemplo). O oxigénio
é importante porque ele participa do processo que gera energia
para todas as partes do corpo. Como o oxigénio, essas partes
funcionam como devem (podemos pensar, correr ou falar). Em
todas essas partes, esse oxigénio sera consumido. O sangue
voltara entao aos pulmdes, onde sera oxigenado novamente. No
NOSsO esquema, O sangue rico em oxigénio é representado em
roxo e o pobre em oxigénio é representado em branco.

OXIGENIO

4

? LADO DIREITO

LADO ESQUERDO




Agora a parte surpreendente: na nossa circulagao nao ha
apenas uma bomba, mas duas! Que geram forcas para fluxo e,
portanto, pressdes diferentes! Nao, vocé nao tem dois cora-
coes, tem apenas um (diferentemente de alguns animais, como
os polvos, por exemplo, que possuem trés). Mas, na pratica e
para a nossa discussdo, o coracdo possui duas metades com-
pletamente independentes, que se comportam como bombas
diferentes.

OXIGENIO

LADO DIREITO LADO ESQUERDO

O lado direito do coracdo manda sangue para o0s pulmoes e é
mais fraco, gerando pouca pressao, e o lado esquerdo do
coracdo manda o sangue ja oxigenado para o resto do corpo,
sob alta pressao. Por que ha essa diferenca de pressao nas
bombas? Para entender, lembre-se de que o cérebro esta acima
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do coracao, ja que andamos sobre duas pernas. Quando
estamos em pé, para mandar sangue para o cérebro o coracao
precisa fazer forca e gerar pressao (sem pressao o sangue nao
percorreria a distancia necessaria: pense na mangueira do
jardim quando vocé coloca o dedo na abertura — ao fechar o
orificio, a pressdo aumenta e a agua vai mais longe). Mas gerar
maior pressdao consome mais energia. Se o lado direito do
coracao nao precisa gerar alta pressao (afinal, o pulmao esta
logo ali, ao lado do coracao), ele nao o faz. Para vocé ter uma
ideia: a pressao do lado direito do coracao é apenas 14 mmHg
(MmHG é a unidade de pressao) enquanto a pressao do lado
esquerdo é 75!

OXIGENIO

PRESSAO BAIXA PRESSAO BAIXA

LADO DIREITO LADO ESQUERDO

|

PRESSAO BAIXA

PRESSAO ALTA




Esse esquema circulatorio foi descrito em detalhes apenas no
século XVII, por um médico inglés chamado William Harvey. Sua
compreensao é fundamental para entendermos os problemas
que podem surgir, caso haja algum problema nos canos (vasos)
ou nas bombas (lado direito ou esquerdo do coracao). Imagine,
por exemplo, que um dos canos entupa (na sua casa isso
acontece por sujeira; na circulacao, acontece por um coagulo ou
por uma placa de gordura). A bomba tem que fazer mais forca,
gastando mais energia e eventualmente ndo dando conta do
recado. Ai comeca a falhar. Se ela falha, ndo consegue mandar o
sangue e falta oxigénio no corpo, o que pode causar uma série
de problemas. Todos os 6rgaos sentem falta do oxigénio,
cérebro, musculos, intestino, todos. E esse é o problema da
hipertensao pulmonar. A bomba falha, falta oxigénio, o corpo
sente essa falta e comeca a nao funcionar direito.
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AGORA |
VAMOS AS

PERGUNTAS

DESTE CAPITULO:

A. O que é hipertensao pulmonar?

Hipertensao significa que a pressao gerada pelo coracdo esta
mais alta do que o normal. Se for do lado esquerdo do
coracao, é uma hipertensao sistémica. Se for do lado direito,
é uma hipertensao pulmonar.

. Por que a hipertensao pulmonar é um problema?

Porque a bomba responsavel por essa parte do circuito, o
lado direito do coracao, nao aguenta sustentar essa pressao
aumentada por muito tempo e pode comecar a falhar. Se o
lado direito falha, todo o sistema circulatério falha. O sangue
nao flui adequadamente e, portanto, o oxigénio ndo chega
ao corpo. E sem sangue e, portanto, sem oxigénio, o corpo
nao funciona adequadamente.

. E por que foi acontecer comigo?

Essa é pergunta mais dificil de responder. Varias doencas
podem causar obstrucées nos vasos pulmonares, gerando
hipertensao pulmonar. Isso acontece mais frequentemente
nos pacientes com esclerodermia, lUpus, algumas hepatites,
infeccao pelo HIV, algumas anemias ou alteracdes genéticas
(nos proprios vasos pulmonares ou no coracao). Entao, se



vocé tem uma dessas doencas, esse é o motivo de vocé ter
hipertensao pulmonar: a doenca atacou os vasos do seu pul-
mao. Vasos doentes sao vasos entupidos e forcam muito a
sua bomba (o lado direito do coracao).

E se vocé nao tiver nenhuma dessas doencas? Bom, ai vocé
tem o que é chamado de doenca primaria (comecou no vaso,
nao foi causada por outra doenca) ou, mais recentemente,
chamada de idiopatica (sem causa bem definida). Por in-
crivel que pareca, a maioria dos pacientes tem essa forma de
doenca, a idiopatica. Isso é verdade no Brasil e em todos os
paises do mundo. Por mais dificil e incompreensivel que
pareca, nao se trata de algo raro. Vocé nao esta sozinho. Leia
depoimentos de alguns pacientes na parte final do livro. Veja
as fotos. Conheca as histoérias. E, a partir de agora, vamos
juntos aprender a lidar com a sua doenca.
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2. COMO DIAGNOSTICAR HIPERTENSAO
PULMONAR?

POR QUE MEU DIAGNOSTICO LEVOU TANTO TEMPO?
PRECISO MESMO FAZER O CATETERISMO?

Agora vamos comecar a jornada da doenca hipertensao
pulmonar propriamente dita. O que ela causa, como se
manifesta, o que pode vir a acontecer, como o médico confirma
o diagnostico e, finalmente, abordaremos um pouco do terrivel
cateterismo cardiaco. Ele é necessario mesmo? Vamos entao as
nossas questoes.

A. O que o paciente com hipertensao pulmonar sente?
As melhores pessoas para responder essa questao sao 0s
proprios pacientes portadores da doenca. Em uma pesquisa
realizada pela Associacao de Hipertensao Pulmonar dos
Estados Unidos, os sintomas mais comuns relatados foram
falta de ar, que vai piorando com o passar do tempo, fadiga
crénica (um cansaco inexplicavel, sempre presente), inchaco
na barriga e nas pernas e, em casos mais graves, dor toracica
mediante esforco e desmaios. Em geral o paciente comeca o
quadro com falta de ar (que os médicos chamam de
dispneia) e os outros sintomas vao aparecendo a medida que
a situacao se agrava, conforme os outros 6rgaos sentem
falta do oxigénio que nao estd sendo adequadamente
transportado.
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Lembre-se, a bomba do sistema (o lado direito do coracao)
nao esta funcionando adequadamente (como vimos no
capitulo anterior). A falta de ar pode ser muito intensa.
Alguns pacientes chegam a ter dificuldade de realizar
atividades minimas, como ir ao banheiro ou falar. No entanto,
0s pacientes ndao aparentam ter qualquer problema fisico
inicialmente (hipertensao pulmonar é uma doenca sorrateira,
ela ndo chega de uma hora para outra, vai se instalando aos
poucos) e os pacientes podem ser acusados de preguicosos

pela familia, chefes ou colegas do trabalho, e até mesmo por
médicos. Isso acarreta inclusive certas dificuldades de se
conseguir beneficios previdenciarios (como veremos nas
proximas sessdes) ou diagnoésticos errados, como falta de ar

7

6gica. O inchaco nas pernas também é

por origem psico
bastante caracteristico da hipertensdao pulmonar. Desmaios
podem estar presentes, mas em geral depois de esforco, e em
casos mais avancados. Quando o caso se torna muito grave,
o paciente pode inclusive chegar a morrer da doenca. No
entanto a morte subita (o0 paciente estava bem e de repente
falece) nao é comum. Em geral, o paciente grave vai piorando
aos poucos até vir a falecer. Assim, a piora do paciente com
hipertensao pulmonar é uma oportunidade de o médico
corrigirorumo, mudar o tratamento e melhorar a doenca.



. A hipertensao pulmonar esta relacionada a heranca
genética? Preciso me preocupar com meus filhos ou
com meus irmaos?

Este assunto é sempre delicado e a resposta precisa ser
objetiva: sim, a associacao de hipertensao pulmonar com
heranca familiar existe. Ndao em todos os casos, mas em
alguns. Alguns genes, inclusive, ja foram identificados. Essa
pesquisa genética é feita no exterior; no Brasil, ela ainda nao
é encontrada com facilidade. Na pratica, porém, essa
pesquisa ndo muda o tratamento. E, sim, também existe
alguma preocupacao com os filhos de pacientes com
hipertensao pulmonar. Se a paciente for mulher e nao tiver
filhos, a recomendacao é que nao engravide, nao so pelo
risco de passar o gene de hipertensao pulmonar para o
bebé, mas porque a gestacdo e o parto podem ser uma
sobrecarga intoleravel para a bomba ja falhando da paciente
e causar a morte do bebé e da mae (o coracao direito, que ja
ndo da conta do corpo sem gestacao, precisa agora nutrir
mae e bebé, e a bomba pode falhar). Se for um paciente
homem também ha a indicacao de evitar-se a paternidade
(pelo risco de passar o gene para o bebé). Se a paciente ou o
paciente ja tiver filhos, é preciso atencdo: caso as criancas
tenham falta de ar, vale a pena levar ao médico para iniciar a
investigacao de hipertensao pulmonar. Resumindo: a
hipertensao pulmonar ndo tem origem genética em todos
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0S Casos e nem sempre passa para os filhos, mas isso pode
ocorrer. Ter filhos é contraindicado para os pacientes com
hipertensao pulmonar.

. Como o diagnéstico de hipertensao pulmonar é

confirmado?

Pergunte para qualquer médico e ele dira que o diagndstico
de hipertensao pulmonar é bastante dificil. O Ministério da
Saude do Brasil publicou em 2022 um texto em que sugere
uma linha de investigacao da doenca. Veja s6 como ele é
complicado!



Sinais e Sintomas
Compativeis com HP

Fatores de risco do paciente
(Idade, comorbidades
cardiovasculares: HAS, DM,
FA, obesidade)
Dados ecocardiograficos:
Tamanho do AE,

VE e septo)

Tomografia de torax
Prova de Funcao
Pulmonar
Gasometria arterial
Polissonografia
(se sintomas de apneia)

Cintilografia
Inalagdo/ Perfusao

PAOP >15

Tratar as doengas do
coragao esquerdo
(diurético, vasodilatadores)

Sim

Grupo Il

Ecocardiograma

—
Probabilidade de HP
Intermediaria ou Alta

1

Avaliar Doencas do
Coracdo Esquerdo
como causa da HP

Nao

Avaliar Doengas
Pulmonares Crénicas
como causa da HP

| Nao
—

Avaliar Embolia
Pulmonar Crénica
como causa da HP

I Nao
)

Cateterismo Cardiaco
Direito (confirmar

HP -PAPm >20)
| Nao

Buscar outra etiologia
para os sintomas

Sim

Grupo Il

Sim

Grupo lll

Sim

Grupo |

Probabilidade de HP
Baixa

Buscar outra etiologia
para os sintomas

Tratar as doengas do coragdo
esquerdo
(diurético, vasodilatadores)
Interromper o algoritmo
diagnéstico

Tratar as doencas pulmonares
(oxigénio, broncodilatadores)
Interromper o algoritmo
diagndstico

Avaliar a possibilidade de
trombo-endarterectomia
(angio-Tc térax, arteriografia,
cateterismo cardiaco direito)

Hipertensao Arterial
Pulmonar - PAOP < 15

RVP>3

Seguir Algoritmo
de HAP (figura 2)
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HAP confirmada via CCD
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Algoritmos do Ministério da Saude para o diagnéstico de Hipertensao Pulmonar.

Publicado em:

http://conitec.gov.br/images/Consultas/Relatorios/2022/20220314 Relatorio CP_0

6_Sildenafila_Bosentana Ambrisentana llopostra Selexipague Riociguate HA.pdf

nas paginas 19 e 20.



Note a quantidade e a complexidade dos exames necessarios
para confirmar esse diagndstico. Tais exames acabam sendo
de dificil realizacdo, sao caros e requerem experiéncia para
serem corretamente realizados e interpretados. Por isso, 0s
médicos preferem tratar os pacientes de hipertensao
pulmonar no que chamamos de centros de referéncia,
normalmente hospitais, onde todos 0s exames sao
concentrados e o tratamento é feito. Isso acontece apenas
em alguns locais do pais, e as regras para definir o que é um
centro de hipertensao pulmonar no Brasil nao estao
definidas. Na Europa, centros de referéncia em hipertensao
pulmonar sao aqueles que seguem pelo menos 50 pacientes,
e recebem indicacdo de outros locais de pelo menos dois
pacientes por més. Recomenda-se também que o centro de
referéncia tenha pelo menos dois médicos especialistas na
doenca que atendam o paciente (pneumologistas ou
cardiologistas), uma enfermeira especialista, um
cardiologista que faca ecocardiograma e que tenha
experiéncia com hipertensao pulmonar, um médico
especialista em cateterismo cardiaco direito, uma
enfermaria, uma UTI para a internacdo dos pacientes, se
necessario, e capacidade de realizar todos os exames
descritos anteriormente. E bastante coisa.
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Hipertensao pulmonar ndo é uma doenca para ser tratada
apenas no consultério do médico generalista. E necessario
um médico especialista com toda uma estrutura médico-
hospitalar acessivel por tras. Por isso é tao dificil lidar com
hipertensao pulmonar no mundo inteiro. No Brasil essa
organizacao ainda esta melhorando. Temos alguns bons
centros, mas mais sao necessarios. Temos muitos pacientes e
0 pais € muito grande, o que dificulta bastante as coisas. E
isSO Nos leva a nossa proxima questao.

Por que o meu diagnéstico levou tanto tempo?
Infelizmente isso ndo aconteceu sé com vocé. Na verdade,

nao acontece nem mesmo s6 com 0s pacientes brasileiros.
Uma pesquisa na Europa demonstrou que, mesmo, em
paises ricos com excelente assisténcia a salde, o tempo para
o diagnostico é superior a um ano! E esse tempo longo até o
inicio do tratamento prejudica o paciente, e reduz a sua
resposta aos remédios. A demora acontece por varios
motivos: sao muitos exames, caros e complicados, os
pacientes tém dificuldade de acesso, e por ai vai. Veja outro
ponto: em uma pesquisa norte-americana apenas 6% dos
pacientes fizeram todos os exames recomendados! Um
paciente a cada 20! Esse é outro problema — as vezes os
médicos ndo sabem ou nao pedem os exames devidos,
mesmo quando tem acesso a eles, inclusive nos Estados



Unidos. Levar a informacao inclusive aos médicos € outra
tarefa que tem de ser encarada pelos médicos que lidam com
hipertensao pulmonar.

Preciso mesmo do cateterismo cardiaco? Para que ele
serve? Como é feito? D6i? Temrisco?

O ecocardiograma nao substitui?

Quando ha a suspeita de hipertensao pulmonar, o principal
exame a ser realizado antes do cateterismo é o
ecocardiograma. Esse é um exame bem util, pois nao déi, nao
é caro e nao ha risco para o paciente. £ uma ultrassonografia
do coracao, na verdade (passa-se um gel no peito do paciente
e sobre 0 gel o médico desliza o transdutor, que emite um
som e envia para o aparelho, que lé o reflexo desse som. Esse
som atinge o coracdo e é refletido — nds ndo ou-vimos, mas o
computador ouve!). Assim, o ecocardiograma consegue
passar uma impressao de como esta o lado direito do coracao
e consegue dar uma ideia da pressao na artéria pulmonar. O
ecocardiograma, portanto, € muito bom para mostrar quem
precisa de um exame mais preciso, mas ele nao é preciso o
suficiente para confirmar o diagnéstico. Se o tratamento for
realizado baseado apenas no ecocardiograma, ele sera feito
de forma errada em cerca de 40% dos casos. Portanto, sim, o
cateterismo é fundamental.
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O cateterismo é feito através de uma puncao (injecao) em
uma veia periférica (em geral no pescoco, no braco, na altura
do cotovelo, ou na virilha). Essa injecao ndo doi, porque é
feita com anestesia local, e o paciente fica acordado durante
todo o exame. Uma vez feita a injecdo é introduzido na veia
um cateter (tubo de plastico comprido) que ira sequir o fluxo
sanguineo normal, passando pelo coracdo (lado direito) e
indo parar na artéria pulmonar (vide desenho a seguir). L4, o
cateter mede diretamente a pressao da artéria pulmonar e
como esta a forca de bomba do lado direito do coracéo, no
mesmo exame! Assim o cateterismo confirma o diagnéstico
de hipertensao pulmonar (se a pressao que ele medir na arté-
ria for maior que 20 esta confirmado o diagndstico; lembre-
se de que a pressao normal do pulméao é 14) e, a0 mesmo
tempo, podemos ter uma ideia direta de quao doente estd o
lado direito do coracdo (isso mostra algo que os médicos
chamam de prognostico, ou seja, se seu estado é muito
grave ou nao).

E, portanto, um exame fundamental para saber o diagnos-
tico (se o paciente tem ou ndo a doenca) e o prognaostico (se
estd grave ou ndo). E repetir o cateterismo mostra também se
o paciente melhorou ou nao. Ele ndo precisa ser feito em
todas as consultas, mas deve ser repetido para mostrar como
a doenca esta evoluindo (se esta melhorando ou piorando).



O exame é bastante seguro. O risco de complicacao dele é na
faixa de uma para cada 100 cateterismos realizados. Assim,
em resumo: sim, vocé precisa do cateterismo (de um
primeiro, e precisara de varios outros, provavelmente). O
exame nao doi, é sequro e mostra se vocé tem a doenca e se
ela estad grave ou nao. Se ele for repetido, mostra se a doenca
esta melhorando ou piorando.

CATETER

ARTERIA PULMONAR

CORAGAO PULMAO

Ufa! Apos toda essa maratona chegamos finalmente ao pon-
to mais critico da nossa jornada médica: o tratamento! Juntos,
vamos conhecer as alternativas disponiveis para tratar
hipertensao pulmonar no Brasil (e fora dele).
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3. COMO E FEITO O TRATAMENTO DE
HIPERTENSAO PULMONAR?

QUE REMEDIOS PODEM SER UTILIZADOS, E
COMO? HA ALGO FORA DO BRASIL QUE POSSA
AJUDAR?

Chegamos ao tratamento da hipertensao pulmonar. Essa
parte certamente interessa bastante a vocé. Vamos discutir
agora as opcoes de tratamento. Lembre-se de que o tratamento
nao inclui apenas remédios, mas também medidas como dieta e
exercicio fisico. Vamos as perguntas, entao.

A. Como é feito o tratamento de hipertensao pulmonar?
Para identificar qual o melhor tratamento de hipertensao
pulmonar, alguns pontos sao fundamentais. O primeiro
deles: diagnostico correto. Sem um diagndstico adequado,
nao é possivel prescrever o tratamento certo. E isso inclui o
cateterismo cardiaco, se 0 seu médico estiver considerando o
tratamento de hipertensao pulmonar (vide o capitulo
anterior). O reforco nesse ponto é importante. Apenas um
em cada 20 pacientes cujo ecocardiograma demonstra
hipertensao pulmonar precisara receber o tratamento que
estamos discutindo. Uma minoria absoluta. Se o diagnéstico
nao for bem-feito (e, como vocé viu no capitulo anterior, isso
inclui uma série de exames complicados) o paciente pode
estar recebendo um tratamento inadequado e, portanto, o
resultado nao serabom.
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O segundo passo do tratamento é o que chamamos de
medidas gerais. Significa abordar as consequéncias e
complicacoes da hipertensao pulmonar. Isso depende muito
de paciente para paciente. Assim, se 0 paciente estiver muito
inchado ele precisara de diuréticos (medicacbes que
eliminam o liquido excessivo através da urina, pois a hi-
pertensdo pulmonar é uma doenca que faz o paciente reter
muito liquido, por conta da faléncia da bomba - coracdo
direito). Outras medicacdes podem ser utilizadas a depender
de cada caso e fazem parte das medidas gerais, por exemplos
anticoagulantes (medicamentos que diminuem a visco-
sidade — “grossura” — do sangue e impedem a formacao de
coagulos, permitindo um fluxo sanguineo melhor) e anti-
arritmicos (medicamentos que ajustam o ritmo cardiaco).

@ Furosemida (40mg, 1-2 x/dia)

iurético (elimina liquido pela urina
Comprimido 20 ( q P )

Efeitos colaterais Como evita-los
Desidratagao

Caimbras Exames periédicos,

5 reposicao de potassio
Reducao de forca muscular

Potassio e calcio baixos



Outra situacao bastante comum em casos de hipertensao
pulmonar: oxigenacao baixa. Se a bomba cardiaca direita
falha e os vasos pulmonares estdo doentes, o sangue nao
consegue captar adequadamente o oxigénio ao passar pelo
pulmao. Medimos a oxigenacao do sangue com um aparelho
chamado oximetro (colocado no dedo, sem dor, que mede a
intensidade do vermelho do sangue ao acender uma
pequena luz no seu interior. Quanto mais vermelho o sangue,
maior a quantidade de oxigénio carregada, como mostra a
figura aseguir).

Fig. 1 - Exemplo de oximetro de dedo, usado para avaliar a oxigenacao dos
pacientes durante a consulta ou mesmo em casa.
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Para confirmar a oxigenacao baixa, as vezes é necessario co-
letar um exame de sangue. Se essa oxigenacao estiver real-
mente baixa, pode ser necessario que o paciente use oxi-
génio suplementar em casa, ou seja, damos mais oxigénio
para o paciente do que ha naturalmente no ar. Fazemos isso
de vaérias formas, mas em geral é o mesmo principio para
todos: um cateter (tubo de plastico), dessa vez bem fino, é
acomodado no nariz do paciente e apoiado quase como um
oculos (vide foto). Na outra ponta do cateter é ligada a fonte
do oxigénio. Essa fonte pode ser uma maquina chamada
concentrador, que é ligada na energia elétrica. Esse concen-
trador pega o oxigénio do ar e o concentra, portanto, au-
mentando a sua quantidade, e joga esse ar enriquecido com
oxigénio no cateter.

Fig. 2 - Cateter de oxigénio colocado em uma paciente com hipertensao
pulmonar.



Ha varios modelos de concentradores de oxigénio: grandes,
pequenos, com bateria (vide foto). Com o concentrador (se
este for portatil, com bateria) o paciente pode ter muita
autonomia, ou seja, sair de casa para ir trabalhar ou ir ao
restaurante, por exemplo. Outro método utilizado para
suplementar o oxigénio é com cilindros metalicos, que
funcionam de forma semelhante a um botijao de gas,
necessitando recargas periédicas. Na mesma linha, ha o
oxigénio liquido, colocado em um botijao. Quando
necessario, um pequeno recipiente (como uma garrafinha)
de oxigénio pode ser ligado a esse botijao. Um pouco de
oxigénio é retirado e pode ser utilizado por algumas horas,
novamente permitindo ao paciente alguma autonomia para
sair de casa, por exemplo.

Fig. 3 - Modelo de concentrador estacionario (fixo, ligado a energia elétrica).
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Fig. 4 - Outro modelo de concentrador de oxigénio estacionario.
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Fig. 5 - Modelo de concentrador portatil. Ele tem bateria e é mais leve, podendo
ser usado como uma bolsa a tiracolo, o que permite ao paciente sair de casa.
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Fig. 6 - Cilindro de oxigénio de parede. Fixo, precisa de recargas periddicas.
Quanto maior, menos recargas.
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Fig. 7 - Modelo de oxigénio liquido. O recipiente grande é fixo e requer recargas
periddicas. O pequeno consegue retirar o oxigénio do recipiente grande, é mais
leve e permite ao paciente usar oxigénio suplementar fora de casa.
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O uso do oxigénio suplementar sempre é algo dificil para os
pacientes, na pratica e psicologicamente. Os pacientes nao
gostam de utilizar os cateteres em areas publicas, receiam ser
observados. Além disso, as vezes é dificil utilizar um equi-
pamento pesado, com tubos de plastico, que ocupam
espaco etc. No entanto, os equipamentos tém ficados cada
vez menores, melhores e mais leves, e 0 uso de oxigénio
suplementar tem sido cada vez mais bem aceito. Hoje é fre-
guente vermos pacientes utilizando cateteres e concentra-
dores portateis de oxigénio passeando em centros comerci-
ais ou parques, por exemplo. Além disso, o oxigénio forneci-
do a mais, se os pacientes oxigenam mal, pode reduzir a
pressao no pulmao, melhorando a doenca, e pode ser parte
importante do tratamento do paciente com hipertensao
pulmonar.

O terceiro passo do tratamento é evitar a gestacdo. Ja dis-
cutimos no capitulo anterior como a gravidez pode piorar as
pacientes com hipertensao pulmonar. Entdao, é parte
importante do tratamento a prevencao da gravidez. Muitas
pacientes com hipertensao pulmonar estao em idade fértil e
podem engravidar. Existem hoje muitos métodos contra-
ceptivos bastante eficientes: medicamentos, métodos de
barreira (preservativo — “camisinha”, diafragma), dispositi-
vos intrauterinos (DIUs) com ou sem hormonio. Nao discuti-



remos 0s métodos contraceptivos neste texto, mas é
importante lembrar da contracepcao e adequar a escolha do
método as necessidades eventuais de cada paciente.

Tudo o que discutimos até agora neste capitulo quanto a
tratamento pode ser utilizado nao sé em pacientes com
hipertensao pulmonar, mas também em outras doencas
cardiacas ou pulmonares. Agora finalmente iniciaremos a
discussao dos remédios utilizados para tratar a hipertensao
pulmonar propriamente dita.

Ha trés vias de tratamento envolvendo medicacdes para hi-
pertensao pulmonar. Vamos entendé-las como grandes
familias de medicamentos, que sdo: via do éxido nitrico, via
da endotelina e via da prostaciclina. Esqueca esses nomes
complicados. Para vocé, o importante é saber que ha varias
familias de medicamentos e que essas familias podem ser
utilizadas de forma independente. Assim, se eu tenho
hipertensao pulmonar posso usar uma medicacao A da via
do oxido nitrico, B da via da prostaciclina e C da via da
endotelina, ao mesmo tempo. Chamamos isso de terapia
combinada, e essa é a base do tratamento atual. Hoje,
sabemos que um remédio apenas ndo é suficiente para
impedir a piora da doenca, entao, na maioria dos casos, uti-
lizamos dois ou trés remédios, um de cada familia.
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A combinacdo é feita sempre entre remédios de familias
diferentes, ja que os medicamentos de cada familia atuam no
mesmo ponto.

Os remédios disponiveis para o tratamento de hipertensao
pulmonar no Brasil sao 0s seguintes:

|. Da via do oxido nitrico

@ Sildenafil (20 a 80mg 3x ao dia)

Comprimido Vasodilatador

Efeitos colaterais Como evita-los
Dor de cabeca

Pressao baixa

Analgésicos comuns
Flushing

Muito raros: deficiéncia visual e auditiva,
priaprismo (erecao prolongada)

a Riociguate (até 2,5mcg 3x ao dia)
@ Vasodilatador
Efeitos colaterais Como evita-los
Dor de cabeca
Pressao baixa
Analgésicos comuns,
Flushing néo usar junto com
sildenafil (e outros
Muito raros: tosse com sangue PDES5i)



|. Da via da endotelina

Ambrisentana (5-10mg 1x ao dia)

Droga anti-remodelamento (atua melhorando a doenca no vaso)

Comprimido

Efeitos colaterais Como evita-los

Edema nas pernas

Anemia Exames periédicos
(hemograma)

Efeitos teratogénicos

Bosentana (125mg 2x ao dia)
Comprimido Droga anti-remodelamento (atua melhorando a doenca no vaso)

Efeitos colaterais Como evita-los
Hepatite (3,5%)
Anemia Exames periddicos

(fungéo hepatica e

q At h
Efeitos teratogénicos emograma)

Hipoespermia
|. Da via da prostaciclina

“ lloprost (até 45mcg 6 a 9x ao dia)

Inalagio Vasodilatador

Efeitos colaterais Como evita-los

Dor (muscular, cabeca, mandibula)

Analgésicos comuns,

Efeitos locais (irritacdo no rosto e face) A
antidiarreicos

Efeitos gastrointestinais (diarreia, dor)
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@  Selexipague (200 a 1600mcg 2x ao dia)

Comprimido Vasodilatador
Efeitos colaterais Como evita-los

Dor (muscular, cabeca, mandibula) .
Analgésicos comuns,

Efeitos gastrointestinais (diarreia, dor) antidiarreicos

. Entendi que ha varias medicac¢oes disponiveis no Brasil

para o tratamento de hipertensao pulmonar. E fora do
Brasil? Ha algo que nao temos aqui?

Sim, ha uma série de medicacdes que nao dispomos no Brasil
e ja foram autorizadas para o uso de pacientes com hiper-
tensao pulmonar no exterior. Sao elas:

|. Da via do 6xido nitrico

» Tadalafil (disponivel no Brasil, mas sem o registro na Anvisa
para o tratamento de hipertensao pulmonar). Medicamento
via oral (comprimido).

» Vardenafil (disponivel no Brasil, mas sem o registro na
Anvisa para o tratamento de hipertensao pulmonar). Medi-
camento via oral (comprimido).

ll. Davia da endotelina
» Macitentan (nao disponivel no Brasil). Medicamento via
oral (comprimido).



Ill. Davia da prostaciclina

» Epoprostenol (ndo disponivel no Brasil). Medicamento
endovenoso. Necessita de uma bomba de infusdo que o
paciente carrega consigo o tempo inteiro, com um cateter
que leva a medicacdo da bomba até o coracdo. Seu uso e
manutencao sdo bastante complicados, mas talvez seja o
medicamento que mais faca falta para o paciente brasileiro.
Foi o primeiro a ter seu efeito comprovado e, no exterior, é
usado para pacientes mais graves. Bastante potente.

» Beraprost (nao disponivel no Brasil). Medicamento via oral
(comprimido).

» Treprostinil (nao disponivel no Brasil). Medicamento via oral
(comprimido), subcutaneo, endovenoso e inalatério.
Bastante versatil, com multiplas formas de uso. Se o uso for
subcutaneo ou endovenoso, necessita de uma bomba de
infusdo e de um cateter.

» lloprost endovenoso (nao disponivel no Brasil).
Medicamento endovenoso. Utilizado para pacientes mais
graves, assim como o epoprostenol. Também requer um
cateter e umabomba de infusao.

A falta de disponibilidade de drogas endovenosas no Brasil
(epoprostenol, iloprost ou treprostinil) deixa uma lacuna
realmente significativa para o tratamento do paciente com
hipertensao pulmonar no nosso pais, particularmente os mais
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graves. Trazer essas medicacoes para 0 n0sso pais deve ser uma
demanda de toda a nossa comunidade.

Como nota de otimismo, para encerrar este capitulo, vale a
pena citar que varias outras medicacoes estao sendo estudadas
para o tratamento de hipertensao pulmonar, algumas nas mes-
mas vias classicas (familias) j& citadas (por exemplo, o raneli-
pague, na via da prostaciclina) e outras em vias até entao nao
exploradas (por exemplo, uma droga chamada sotatercept), que
inauguram uma nova era no tratamento de hipertensao arterial
pulmonar e abrem boas perspectivas de melhoria para os
pacientes.

Ja descobrimos como o tratamento da hipertensao
pulmonar é feito e agora conhecemos os remédios que podem
ser utilizados. Como saber entao se o tratamento foi eficiente?
E, se ndo foi, o que mais podemos fazer?

Vamos seguir em frente e descobrir como é feita a
reavaliacao periédica do paciente com hipertensao pulmonar,
no préoximo capitulo.



4. COMO SABER SE O TRATAMENTO DA
HIPERTENSAO PULMONAR ESTA DANDO
CERTO?

Apos o inicio do tratamento da hipertensao pulmonar (que,
como vimos no capitulo anterior, inclui mais do que dar
medicacdo), o préximo passo é compreendermos se esse
tratamento esta dando certo.

A primeira informacdo vem do préprio paciente. Se o
tratamento estiver funcionando, a falta de ar (sintoma mais
comum da hipertensdo pulmonar) deve diminuir ou até cessar
completamente. Além disso, o inchaco nas pernas ou no
abdome também deve diminuir, o animo e a disposicao
melhoram e, em alguns casos, a necessidade de oxigénio
também cai.

Fig. 8 - Efeito do tratamento de hipertensao pulmonar no inchaco da perna de
uma paciente de 21 anos.
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Mas sé a impressao do paciente ndo basta para sabermos se
o0 tratamento esta funcionando, ou se é o bastante para aquela
situacdo. As vezes o paciente estava tdo mal que qualquer
melhora é suficiente para ele ficar satisfeito, mas a doenca ainda
pode estar progredindo e a bomba (lado direito do coracao)
ainda pode estar em risco de falhar. Ou seja, as vezes o paciente
melhora, mas essa melhora nao é suficiente e ele pode precisar
de mais medicacao (por exemplo, de outra via, a terapia
combinada sequencial, como vimos).

Como saber, entdo, se o tratamento é o adequado? Os
médicos usam uma estratégia chamada estratificacao de risco.
Sao observados varios parametros simultaneamente, para ter-
mos ideia de como a hipertensao pulmonar esta afetando o
paciente, se ela estd bem controlada ou ndo. Assim, em todas as
consultas de reavaliacdo (em geral realizadas com um intervalo
de trés a seis meses) 0s pacientes contam como estao, se a falta
de ar estd muito intensa (e os médicos classificam a intensidade
da falta de ar de forma objetiva, conforme uma classificacao que
chamamos de classe funcional, indo de 1, para muito pouca falta
de ar, até 4, para muita falta de ar, até para falar).

Além disso, em todas as consultas fazemos exames de
sangue (lembre-se, se a bomba esta falhando, os 6rgaos podem
estar falhando, e essas falhas podem ser detectadas com exames



de sangue). Um dos exames mais realizados e importantes é o
BNP (brain natriuretic peptide — peptideo natriurético atrial), que
nos da ideia da quantidade de liquido a mais com a qual o
coracdo tem de lidar, porque a bomba esta falhando. Quanto
menor esse valor, melhor (ha pouco liquido em excesso).

Outro parametro muito analisado é a distancia percorrida no
teste de caminhada de 6 minutos. Esse é um teste bem simples,
mas que produz muitas informacdes. O paciente é colocado para
caminhar em um corredor de 30 metros, por 6 minutos, e
medimos a distancia percorrida nesse intervalo. Quanto maior
essa distancia, melhor. Se a bomba cardiaca estiver funcionando
bem e a oxigenacdo for adequada, o musculo recebe energia
suficiente para trabalhar bem e o paciente anda mais. Se houver
qualquer problema nessa via, o paciente anda menos. E uma
medida bastante objetiva, e a piora nesse teste pode significar
gue o paciente nao esta bem e que precisa de mais tratamento.

Outros parametros podem ser avaliados e analisados em
conjunto para dizer se o paciente com hipertensao pulmonar
esta bem ou nao. O ecocardiograma repetido e comparado,
outro teste de esforco chamado ergo-espirometria, um exame
mais elaborado e caro chamado ressonancia magnética
cardiaca, todos eles acrescentam informacoes sobre o sucesso
ou o fracasso do tratamento. Nenhum dos resultados, porém, é
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definitivo. O BNP do paciente pode piorar, por exemplo, e
enquanto todos os outros parametros melhoram. Nesse caso, o
paciente esta melhor, e nao pior.

Um exame que também traz avaliacdes fundamentais para a
analise do estado clinico do paciente é o cateterismo cardiaco
direito, nos moldes daquele que descrevemos no Capitulo 2.
Assim, o cateterismo diagndéstico ndo serd o Unico a ser feito.
Repetir o cateterismo pode ser fundamental para adequar o
tratamento. Por mais invasivo e desconfortavel que esse exame
seja, para que o médico possa planejar o passo seguinte do
tratamento ele pode precisar da informacdo que ele produz.
Lembre-se, € um exame chato, mas de baixo risco. E pode ajudar
muito no sentido de demonstrar como vocé esta de verdade.

Essa reavaliacdo (estratificacdo de risco) deve ser feita
periodicamente, entre trés e seis meses. Vocé nao precisara
fazer todos os exames em todas as consultas, mas também nao
pode voltar para as reavaliacdes sem fazer nenhum exame
(lembre-se, um parametro Unico, ou seja, o paciente dizer se
estd com muita ou pouca falta de ar ndo é suficiente para
sabermos se o paciente esta bem ou nao). No nosso servico, em
todas as consultas, o paciente faz pelo menos o BNP e o teste de
caminhada. Se ha duvidas (ou piora) podemos lancar mao de
outros exames, inclusive do cateterismo.



Depois que o diagnéstico correto é estabelecido, o
tratamento é iniciado e o paciente passa pelas reavaliacdes
periddicas, ha algo mais a ser feito? Poderiamos, por exemplo,
operar um paciente com hipertensao pulmonar? Vamos discutir
no proximo capitulo uma forma particular da doenca: a
hipertensao pulmonar tromboembdlica crénica.
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5. A CIRURGIA E UM TRATAMENTO
POSSIVEL PARA UM PACIENTE COM

HIPERTENSAO PULMONAR?
O QUE E HIPERTENSAO PULMONAR TROMBOEMBOLI-

CA CRONICA (HPTEC)?

A possibilidade de cirurgia sempre parece bastante tenta-
dora para os pacientes portadores de alguma doenca crénica.
Afinal, para nos vermos livres de algum mal topamos até en-
frentar uma operacdo, ndo é? No entanto, quando falamos de
hipertensao pulmonar, a possibilidade de cirurgia existe apenas
para o paciente que tem uma forma especifica da doenca: a
hipertensao pulmonar tromboembdlica crénica (HPTEC).

Para entendermos o potencial de cirurgia dessa situacao,
precisamos entender por que a hipertensdo pulmonar ocorre.
Observe 0 esquema abaixo:

A B

Vaso normal (pérvio) Vaso com troembolismo Troembolismo crénico
agudo (codgulo de sangue (coagulo parcialmente
em Vermelho) absorvido)

Fig. 9 - Esquema da circulacdo pulmonar
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Na imagem A, temos uma representacao da artéria
pulmonar normal. Em B, essa artéria pulmonar tem um coagulo
de sangue, que a entope. Esse é o chamado tromboembolismo
pulmonar agudo. Essa é uma doenca bastante comum (mais de
3 milhées de casos por ano no mundo) e pode ocorrer por uma
série de fatores, como, por exemplo, uso de anticoncepcional,
tabagismo e na presenca de alguns tipos de cancer.

Quando um coagulo se forma na artéria, a bomba cardiaca
direita sente a obstrucao (entupimento) do vaso e comeca a usar
mais forca para mandar o sangue para os pulmdes, mesmo com
0 vaso parcialmente obstruido. Com o tratamento da embolia
aguda (medicacdes anticoagulantes) e o passar do tempo, esse
coagulo desaparece. No entanto, em uma pequena parcela dos
pacientes, esse coagulo nao desaparece totalmente. Ele se
transforma, deixando o vaso parcialmente ocluido (em C) e for-
cando a bomba cardiaca direita por um longo periodo, o que
pode fazer com que elavenha a falhar.

A causa da hipertensao pulmonar tromboembdlica crénica é
uma obstrucao mecanica do vaso, ou seja, um resto de coagulo
permanece atrapalhando a passagem do sangue. Assim, se
conseguirmos desentupir esse vaso, o problema pode ser
reduzido ou até curado! E essa é a importancia de fazermos um
diagnostico preciso: dar remédio aqui nao é a solucao. A solucao



é a cirurgia! A remocao desses coagulos desentope o vaso e
pode fazer com que a bomba cardiaca volte a funcionar
normalmente.

A cirurgia proposta nesse caso tem um nome complicado:
trombo-endarterectomia. E uma cirurgia de grande porte,
complexa, que ndo pode ser feita por qualquer cirurgiao, nem
em qualquer hospital. E necessaria uma boa indicacéo cirurgica
e um treinamento especial de toda a equipe que assistira o
paciente antes, durante e depois da cirurgia.

Uma parte do pds-operatdrio é feito em UTl e, sim, ha risco
de complicacoes. Mas vamos a parte boa: esse risco é pequeno
se 0 centro que opera o paciente tiver experiéncia. Ficaem torno
de 2%. No hospital que mais realiza esse tipo de cirurgia no
mundo, a Universidade de San Diego, na Califérnia, EUA, cerca
de 300 cirurgias consecutivas chegaram a ser realizadas e nao
houve nenhum caso de 6bito! No Brasil ainda ha poucos centros
gue operam essa condicao. O mais tradicional, experiente e com
melhores resultados é o InCor, de Sao Paulo. Também ha outros
centros em Sao Paulo (Hospital Sédo Paulo), Belo Horizonte,
Salvador e Porto Alegre. Outras cidades e estados estao se
organizando para dar inicio a programas cirurgicos e propiciar
melhor atendimento para os pacientes. No entanto, ha varios
problemas que dificultam essa implementacdo em maior escala,
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desde o treinamento das equipes até o custeio do
procedimento (¢ uma cirurgia muito cara, que demanda
muitos equipamentos).

Fig. 10 - Material da tromboendarterectomia de um paciente com Hipertensao
Pulmonar Tromboembélica Crénica. Note como o coagulo desenha a circulacdo
pulmonar, ocluindo o vaso totalmente.

Ha alguns casos, porém, em que a cirurgia nao é possivel: ou
porgue o paciente esta muito doente e o risco de morrer durante
a cirurgia é muito alto, ou porque o cirurgido nao consegue
alcancar o coagulo devido a sua dificil localizacdo no pulmao.
Nesses casos, duas alternativas de tratamento sao possiveis:

1. angioplastia—um cateter é introduzido por uma veia
calibrosa (uma veia grande, como a da perna,



chamada femoral) e chega até o pulméo. Esse cateter tem
um baldao na ponta. Ao encontrar o coagulo, o balao é
insuflado (enchido) e destréi o codgulo, desentupindo o
vaso e resolvendo parcial ou totalmente o problema (vide
Figura 11).

Fig.11- Angioplastia de artéria pulmonar. Em A, multiplas les6es circunferenciais
em um ramo segmentar da artéria pulmonar esquerda; em B, passagem e
insuflacdo de um balao para dilatar o vaso e, em C, o vaso desobstruido.

Claro que falar é mais facil do que fazer: ha uma série de
complicacbes possiveis nesse procedimento. Por exemplo: se
insuflarmos muito o baldo ou ele for muito grande a artéria
pulmonar pode arrebentar e o paciente pode ter uma
hemorragia (sangrar muito). Mas, quando ele é feito por alguém
com treinamento, experiéncia e o equipamento adequado, o
resultado é bastante impressionante. Essa técnica é mais recente
do que a cirurgia, e no Brasil ainda bastante inicial. Entre os locais
gue a realizam com sucesso estao Sao Paulo e Salvador.
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Se a abordagem cirlrgica nao for possivel, pode-se lancar
mao também de tratamento medicamentoso. A Unica medi-
cacao aprovada para esse tratamento é o riociguate (discutida
no Capitulo 3). As outras medicacdes para hipertensao
pulmonar também sao indicadas para pacientes com
hipertensao pulmonar tromboembdlica crénica, mas seu uso é
off-label (em traducédo literal, fora da bula, ou seja, ndo auto-
rizado pela autoridade sanitaria, a Anvisa) e nao deve ser
estimulado.

Pois bem, até aqui varremos varias possibilidades de
tratamento para hipertensao pulmonar, inclusive cirdrgica, para
esse caso particular. E quando nada da certo? Vamos prosseguir
para ver alternativas de quando a situacao se agrava e como
reconhecer esse agravamento.



6. QUANDO AS COISAS DAO ERRADO:
COMO E A PIORA DO PACIENTE COM
HIPERTENSAO PULMONAR?

QUANDO DEVO PROCURAR A EMERGENCIA?

O TRANSPLANTE DE PULMAO E POSSIVEL? ONDE E
FEITO NO BRASIL? ELE PRECISA SER FEITO EM TODOS
OS PACIENTES?

A hipertensao pulmonar é uma doenca progressiva. O
tratamento vem evoluindo muito, e boa parte dos pacientes fica
bem por um periodo bastante longo (temos pacientes com
hipertensao pulmonar em tratamento ha mais de 20 anos, que se
sentem muito bem). No entanto, alguns nao respondem ao
tratamento ou este deixa de fazer efeito com o passar do tempo.

Neste capitulo, vamos mostrar como reconhecer se a doenca
esta piorando, se ha algum sinal de gravidade que possa levar o
paciente a procurar atendimento médico de urgéncia e o que
fazer quando todo o resto falha.

A. Como é a piora do paciente com hipertensao pulmo-
nar?
Alguns sintomas sao bastante presentes quando o paciente
com hipertensao pulmonar piora:
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1) Falta de ar persistente — os médicos chamam falta de ar
de dispneia. A falta de ar é um sintoma importante da
progressao da doenca. Se o tratamento é feito, com doses
ajustadas, multiplas vias abordadas (ou seja, o uso de mais de
uma familia de medicamentos, como explicamos no Capitulo
3) e a falta de ar nao melhora, mas continua ou piora, é um
sinal de que as coisas podem nao estar indo bem. Essa
informacao deve ser dita para o médico muito claramente,
para que ele possa entender e ajustar o tratamento.

2) Inchaco, principalmente nas pernas e na barriga -
outro sinal importante de que as coisas nao vao bem. O
tratamento convencional associado aos diuréticos
(remédios que ajudam o corpo a se livrar do excesso de
liquido pela urina) reduz bem o inchaco (os médicos chamam
esse inchaco de edema). Se, apesar do tratamento, esse
inchaco nao diminuir de forma significativa, é sinal de que a
bomba cardiaca direita estd realmente comprometida e o
tratamento pode nado estar sendo suficiente.

3) Dor no peito — é um sintoma que pede atencao em casos
de hipertensdo pulmonar. Os médicos chamam a dor no
peito de origem cardiaca de angina. Sua presenca também
pode significar doenca avancada e a necessidade de que
alguma investigacao ou ajuste da terapéutica sejam feitos.



4) Desmaios (que os médicos chamam de sincope) -
outro sintoma importante. Desmaios podem ser eventos
isolados, mas também podem significar faléncia da
bomba (ela ndo consegue gerar forca suficiente para
enviar o sangue para o cérebro naquele instante, e o
paciente desmaia). Esse tipo de sintoma sempre requer
atencao e a equipe médica deve ser alertada.

Ou seja, sequir o tratamento adequadamente, tomando os
remédios conforme a prescricdo, é importante. Se vocé nao
tomar os remédios nao s6 nao vai melhorar: provavelmente vai
piorar. Isso significa, sim, tomar os diuréticos, mesmo que vocé
precise urinar mais (e sabemos que pode ser inconveniente, ter
de ir ao banheiro em todo lugar que vocé vai), ou fazer uma
inalacao a cada 4 horas, ou tomar comprimidos que causam dor
de cabeca ou de estébmago.

Aderéncia (os médicos chamam de aderéncia o fato de os
pacientes tomarem os remédios direito, na dose e no horario
certos) ao tratamento é fundamental. Se vocé nao tomar o
remédio direito, ndo da para saber se o remédio funciona.

Da mesma forma, se vocé comer muito sal ou tomar muita dgua
a hipertensao pulmonar pode ser agravada por esses maus
habitos. Por mais dificil que seja, lembre-se de que esses detalhes
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podem ser o motivo do seu tratamento nao estar funcionando
bem. Porém, se vocé estiver fazendo tudo certinho e ainda assim
estiver com os sintomas descritos anteriormente, provavelmente
a evolucdao do seu quadro nao esta sendo favoravel e seu
tratamento pode precisar de um ajuste.

B. Entao quando devo procurar a emergéncia? Quando
apresentar qualquer um desses sintomas?
A hipertensao pulmonar é uma doenca grave, que pode
causar a morte. Nao podemos fugir desse fato. Se houver
duvida sobre a gravidade, melhor passar por avaliacao
médica ou pelo servico de urgéncia. Porém, algumas dicas
podem ser Uteis para vocé julgar se os seus sintomas
justificam ir a um pronto-socorro (e enfrentar filas, con-
versar com alguém que nao é o seu médico e que pro-
vavelmente nao é especialista em hipertensao pulmonar, e
por af vai).

» Dica 1

Sintomas que nao melhoram: um ou mais de um
sintoma persistente entre os descritos no item anterior, mesmo
tomando as medicacdes adequadamente, sugerem gravidade.



» Dica2

Intensificacao dos sintomas de forma abrupta: vocé
tinha uma falta de ar com intensidade 4, por exemplo (nimero
arbitrario). De repente ela passou para intensidade 8. Isso nao é
normal. Por mais que a doenca apresente algumas flutuacdes
(ha dias melhores e outros piores) aumentar muito a intensidade
dos sintomas, de uma hora para a outra, nao é o padrao. Melhor
seravaliado.

» Dica3

Surge algo que vocé nunca teve antes: sua barriga
nunca inchou e, de repente, comeca a inchar, por exemplo. Ou
vOCé nunca desmaiou e comeca a desmaiar. Esse ndo é o padrao
de hipertensao pulmonar. Merece ser avaliado. O mesmo vale
para comecar a ter mais tosse com catarro ou febre. Infeccoes
descompensam a hipertensao pulmonar. Lembre-se disso.

» Dicad

Vocé nao se encaixa nos sintomas anteriores, mas
apresenta um mal-estar (desconforto) intenso: a doenca é
grave. Na duvida, melhor que o paciente seja examinado.

E dificil, eu sei. Bastante subjetivo, depende muito da sua
opiniao sobre a intensidade dos sintomas. A ideia aqui é orienta-
lo para que vocé nao va ao pronto-socorro toda hora, nem sé va
qguando o problema estiver muito avancado. Se for possivel,
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coloque alguma objetividade na sua avaliacdo. Meca alguns
parametros vitais: pressao arterial sistémica, oxigenacao,
temperatura, frequéncia cardiaca e frequéncia respiratoria.
Alguns relogios medem boa parte desses parametros. Os valores
de referéncia de normalidade de alguns parametros
importantes estao abaixo:

Maior que 130 em
60-100 repouso (pode
sugerir arritmia)

Frequéncia
cardiaca

Menor que 90

Saturacao de (ou se baixar

Maior que 92%

oxigénio muito do
seu padrao
normal)
Frequéncia 10-14 Maior que 20

Respiratéria

Baixar muito

Pressdo arterial ) (_SiStél_iC?, a
sistémica (aquela Em torno de  MaXima, interior a
do braco mesmo) 120x80mmHg 90). PressGes

altas em geral nao
sao problema em
hipertensao
pulmonar

Maior que 37,8
Temperatura 36,7 (definicdo médica
de febre)
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Preste atencao a esses parametros e monitore-0s, em caso de
piora. Informe ao seu médico. E sempre mantenha contato com
0 médico especialista que te atende rotineiramente, pois ele
pode te orientar se naquele momento é necessaria uma
avaliacdo de urgéncia, com ele mesmo ou em um pronto-
socorro. A partir dessa avaliacao vocé pode até mesmo precisar
ser internado. Ha varios recursos que podemos utilizar no hos-
pital além daqueles que discutimos aqui para compensar um
paciente com hipertensao pulmonar agravada, ou piorada por
determinado fator.

C. Eotransplante? Eumaalternativa?
Sim, o transplante é uma alternativa para o tratamento de
hipertensao pulmonar. Mas vamos esclarecer alguns pontos:

I. O transplante na hipertensdao pulmonar nao é sé de
coracao: é de pulmao ou de coracao e pulmao. Além disso,
sempre é necessario transplantar os dois pulmdes (se s6 um é
transplantado, um fica com a pressao alta e o outro baixa, e 0
gue tem a pressao baixa é inundado de sangue, 0 que causa
graves complicacdes). Isso faz com que a cirurgia de
transplante em hipertensao pulmonar seja de grande porte.
E ha certorisco associado.
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Il. O transplante ndo é indicado para todos os pacientes. Ha
uma série bem grande de limitacdes para a realizacao de
transplante. Idade, peso, outras doencas presentes além da
hipertensao pulmonar, apoio familiar, distancia da moradia
do paciente ao centro transplantador, doenca muito
avancada, doenca muito leve, e por af vai. A indicacdo
precisa é fundamental para um bom resultado.

lll. O transplante nao significa que vocé ficara livre de
exames e de remédios. Vocé deixara de usar os remédios
para hipertensao pulmonar e passara a usar os remédios para
evitar a rejeicao do transplante, e precisara realizar exames
periddicos para avaliar se o transplante deu e continua
dando certo.

IV. Ha um pequeno nimero de centros transplantadores de
pulmao no Brasil, e um pequeno numero de transplantes é
realizado por ano em nosso pais. A fila hoje gira em torno de
2 anos. Ou seja, muitas pessoas serao listadas para o
transplante, mas nao chegarao a realiza-lo.

Levantamos esses pontos nao para desanima-lo com relagao
ao transplante, mas para situa-lo sobre a real dificuldade da
realizacao de transplante de pulmdo no mundo e no Brasil,
particularmente para os pacientes com hipertensdo pulmonar.



Nao é a solucao de todos os problemas, e nao é para todos os
pacientes. Seu médico vai auxilia-lo a decidir se essa empreitada
vale a pena. Em nosso servico, em geral encaminhamos ao trans-
plante pacientes para quem nao ha contra-indicacao, os mais
jovens e os que ja estao tomando remédio das trés familias de
tratamento disponivel (vide Capitulo 3).

D. Onde o transplante de pulmao é realizado no Brasil?

Essa lista muda frequentemente. Vocé pode obter uma lista
atualizada no site da Associacao Brasileira de Transplante de
Orgaos (ABTO): www.site.abto.org.br. Até este momento, as
cidades e os hospitais que realizam esse procedimento sao as
seguintes, com os respectivos contatos. Vocé pode se
informar se eles estao recebendo casos novos e se 0 seu caso é
passivel de ser avaliado para o transplante. Converse com seu
médico sobre essa possibilidade.
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7. ASPECTOS LEGAIS DA HIPERTENSAO
PULMONAR

O diagndstico de hipertensao pulmonar traz uma série de
implicacoes para a vida do paciente, além das ébvias, referentes
a saude. Os pacientes tém mais dificuldade de trabalhar, de
conseguir o seu sustento e o da familia, de cuidar dos filhos,
entre outras. Ha uma série de dificuldades na vida civil. Por isso,
algumas definicbes do ponto de vista legal podem ser
importantes, e queremos orientar vocé a como proceder em
determinadas situacoes.

A. Do ponto de vista legal, a hipertensao arterial pul-
monar é umadoencarara?
Sim, de acordo com os critérios estabelecidos pela OMS
(Organizacao Mundial da Saude), a hipertensdo arterial
pulmonar (HAP) é considerada uma doenca rara.
Conforme os critérios da Resolucao da Diretoria Colegiada
da Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria (Anvisa) n°
205/2017, a enfermidade é considerada rara quando atinge
até 65 casos a cada 100 mil pessoas e nao ha protocolo
clinico especifico do Ministério da Saude para combater a
moléstia. A hipertensao pulmonar acomete entre 10 e 25
casos por milhao de pessoas (uma quantidade muito menor
do que a definicao).
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Os pacientes de doencas raras e ultrarraras se deparam com
inumeros obstaculos, pois muitas drogas ndo alcancam o
cotidiano por conta da burocracia, do alto custo e da falta de
interesse comercial dos grandes laboratorios.

Nesse cenario, a agilidade para receber o diagndstico correto
e obter o tratamento necessario para sua patologia é es-
sencial para amenizar os sintomas, principalmente porque
muitos perdem a autonomia para realizar as atividades
diarias.

. Como é o procedimento de inclusao de medicamen-

tos novos no SUS?

Para prescricao e liberacdo de remédios nos servicos do
Sistema Unico de Saude (SUS), o Ministério da Saude
defende a relevancia da Relacdo Nacional de Medicamentos

Essenciais (Rename) e a importancia da Comissao Nacional

de Incorporacao de Tecnologias (Conitec), que é responsavel
pela analise das evidéncias cientificas sobre eficacia,
acuracia, efetividade e seqguranca do medicamento, produto
ou procedimento, além da avaliacdo econdmica comparativa
dos beneficios e custos em relacdo ao que ja esta em uso no
Brasil.

Na maioria dos casos, 0 que observamos é que o 6rgao
controlador de medicamentos e tratamentos dos Estados
Unidos, Food and Drug Administration (FDA), e a Agéncia



Europeia de Medicamentos (EMA, nasigla em inglés) liberam
a comercializacao, mas, ao chegar ao Brasil, esbarram na
Anvisa, que exige intensos estudos até a aprovacao.

Esse longo processo impede sua internalizacao e a
obrigatoriedade do custeio pelo SUS ou operadora de plano
desaude.

Existe algum meio de agilizar o registro da droga na
Anvisa?

Sim. A Anvisa, por meio da Resolucao da Diretoria Colegia-
da (RDC) n° 205/2017, criou um procedimento especial para
anuéncia mais rapida de ensaios clinicos, certificacao de
fabricacao e registro, em carater excepcional, de novos me-
dicamentos para tratamento, diagnéstico ou prevencao de
doencasraras.

O procedimento flexibiliza a liberacdo do medicamento con-
siderado 6rfao, ou seja, aquele sem equivalente indicado
para a enfermidade, considerado o Unico capaz de proteger
avida do paciente.

. O que é o Rol da ANS? Qual o procedimento para
inclusao do farmaco no Rol da ANS?

A Agéncia Nacional de Saude Suplementar (ANS), autarquia
vinculada ao Ministério da Saude, edita uma lista chamada
Rol de Procedimentos e Eventos em Saude, popularmente
conhecida como Rol da ANS.
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O Rol de Procedimentos e Eventos em Saude é uma lista de
procedimentos, exames e tratamentos que devem ser cober-
tos pelas operadoras de planos de saude.

A regra é valida para planos contratados a partir do dia
01/01/1999 ou adaptados a lei dos planos de saude, qual se-
ja, alein®9.656/98.

Em razdo da demora na atualizacao dessa lista de pro-
cedimentos, o que impedia o acesso dos pacientes
beneficiarios de planos de saude a procedimentos e/ou
medicamentos, foi criada a Lei n°® 14.307/2022 para acelerar
o0 processo de inclusao de novas coberturas obrigatorias.

A agéncia reguladora é conhecida pela barreira burocratica
em aprovar os registros de medicamentos, especialmente
aqueles destinados as doencas raras e ultrarraras, sob ale-
gacao de ndo haver comprovacao da eficacia baseada em
estudos cientificos, independentemente de prévio registro
em agéncias internacionais.

A lentiddao no processo de aprovacao da ANS se tornou
prejudicial para os pacientes, uma vez que dificulta o acesso
rapido as novas drogas, que sao, em regra, comprovada-
mente eficazes, e podem impedir a progressao da moléstia
ou até mesmo alcancar a cura.

Recentemente, a Lei n° 14.454/2022 alterou o teor da Lei
dos planos de saude para estabelecer critérios que permitam
a cobertura de exames ou tratamentos de salde que nao



estdo incluidos no rol de procedimentos e eventos em salide
suplementar.

Assim, os tratamentos fora da lista deverdo ser cobertos,
desde que exista comprovacao da eficacia, a luz das ciéncias
da saude, baseada em evidéncias cientificas e plano
terapéutico ou existam recomendacdes pela Comissao
Nacional de Incorporacéo de Tecnologias no Sistema Unico
de Saude (Conitec), ou exista recomendacao de, no minimo,
1 (um) 6rgao de avaliacdo de tecnologias em saude que
tenha renome internacional, desde que sejam aprovadas
também para seus nacionais.

E. E se o médico prescrever um medicamento que nao es-

tanalistado SUS nem no Rol da ANS, o que faco?

Em caso de recusa do plano de saude, recomenda-se adotar
as medidas administrativas cabiveis, como formalizar uma
reclamacao na ouvidoria da operadora do plano de saude,
cujos enderecos eletrénicos podem ser acessados no site:
http://www.ans.gov.br/aans/ouvidoria/ouvidorias-dos-
planos-de-saude

Além disso, o consumidor pode registrar uma reivindicacao
na ANS por dois caminhos:

e Disque ANS08007019656; e

e site: https://www.ans.gov.br/planos-de-saude-e-
operadoras/espaco-do-consumidor/acompanhamento-de-
solicitacoes.
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Se o SUS recusar o fornecimento do medicamento, reco-
menda-se abrir uma reclamacao na Ouvidoria do SUS, por
intermédio do site:
http://ouvprod02.saude.gov.br/ouvidor/CadastroDemandaPortal.do

Caso as medidas administrativas nao resolvam o problema, o
paciente pode buscar seus direitos na Justica mediante acao
judicial.

Por conta da doenca, o paciente tem prioridade em
acoes judiciais?

Apesar de a hipertensao arterial pulmonar nao estar listada
no art. 6°, inciso XIV, da Lein®7.713, que trata sobre doencas
com prioridade de tramitacdo na Justica, é possivel pleitear
prioridade mediante comprovacao de que a doenca é grave.
Essa comprovacao é realizada através de relatério médico.

. O paciente tem direito a acompanhante durante a

internacao hospitalar?

Sim, o paciente pode solicitar a cobertura de despesas com
acompanhante durante a internacdo hospitalar em alguns
Casos.

O direito a acompanhante durante a internacao hospitalar é
assegurado as gestantes (Leis n® 8.069/90 e 11.108/05),
idosos (Lei n® 10.741/03 — Estatuto do Idoso), portadores de



deficiéncia (Estatuto da Pessoa com Deficiéncia Lei n°
13.146/2015), bem como as criancas e adolescentes (Lei n°
8.069/90 — Estatuto da Crianca e do Adolescente).

Além disso, se houver justificativa do médico, os pacientes
com comprometimento fisico ou psiquico também podem
exigira presenca de um acompanhante.

. Qual o entendimento da Justica sobre a obrigatorie-
dade de cobertura de medicamentos pelo SUS e pe-
los planos de saude?

H.1.Pelo SUS

O Supremo Tribunal Federal (STF)definiu, em sede de re-
percussao geral (Tema 500), autorizar a importacao dos
farmacos pelo Sistema Unico de Saude (SUS), de forma
excepcional, respeitando os seguintes parametros:

v a existéncia de pedido de registro do medicamento no
Brasil, salvo no caso de medicamentos 6rfaos para
doencasraras e ultrarraras;

v registro do medicamento em renomadas agéncias de
regulacao no exterior, tais como Food and Drug
Administration (FDA), dos Estados Unidos, European
Agency for the Evaluation of Medicinal Products (EMEA)
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da Unido Europeia, e Japanese Ministry of Health &
Welfare, do Japao; e

v/ ainexisténcia de substituto terapéutico com registro no
Pais.

Ademais, o Poder Judiciario afirmou que é dever do Estado,
em casos excepcionais, autorizar a importacao de farmacos,
mesmo que Ndo possuam aprovacao da Anvisa.

Paraisso, é preciso que:

e o0 paciente ndo tenha condicdes financeiras de arcar com
a compra do medicamento;

e ofarmaco seja essencial para o tratamento; e

e nao exista droga similar no mercado na lista do SUS.

Isso evidencia que o Judiciario cada vez mais analisa cada
caso de forma individual e confirma que a auséncia de
registro no 6érgao responsavel, leia-se Anvisa, nao implica
necessariamente a proibicao de fornecimento do medica-
mento.

H.2.Pelo plano de saude

Ao longo dos anos, o Superior Tribunal de Justica
determinou que os convénios médicos devem colocar a
disposicdo dos beneficiarios todas as técnicas disponiveis,
inclusive o uso das drogas prescritas pelo médico.



Contudo, um posicionamento firmado no STJ, em 2018, por
intermédio do recurso especial repetitivo, mudou o cenario.
O Tema 990, entao, uniformizou o entendimento dos Tri-
bunais de que as operadoras de planos de saude nao sao
obrigadas a custear medicamento nao registrado pela
Anvisa.

Sob esse aspecto, o STJ abriu excecao a regra ao permitir a
droga 6rfa para casos de doencas raras e ultrarraras,
sobretudo por conta do desinteresse comercial da industria
farmacéutica na pesquisa médica e consequente desen-
volvimento do farmaco.

Lembrando que droga 6rfa corresponde a medicamento
Unico para tratar determinada patologia, ou seja, nao existe
farmaco similar no mercado.

E como a doenca é rara, sao poucos os individuos portadores
da doenca, o que causa desinteresse da indUstria, razao pela
qual o STJ concedeu essa brecha.

Nessa linha de raciocinio, é importante destacar que a l6gica
do controle dos medicamentos é a de impedir o uso de
medicacdes experimentais sem comprovacao cientifica da
eficacia, de modo a evitar ainseguranca sanitaria.

Um exemplo é o famoso caso da fosfoetanolamina, popu-
larmente conhecida como a “pilula do cancer”, que nao pos-
sufa registro na Anvisa e sequer estudos clinicos na época em
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que foi apresentada como medicacao para diversos tipos de
cancer, em 2014. Sua eficacia nunca foi realmente com-
provada.

O plano de saude deve cobrir os farmacos fora do Rol
da ANS?

A Segunda Secado do Superior Tribunal de Justica (STJ) definiu
que o rol de procedimentos e eventos em saude suplementar
é, emregra, taxativo.

Embora a decisao nao represente o entendimento de todos
0s ministros do STJ e nao seja vinculante, ou seja, 0s juizes e
desembargadores dos municipios e estados nao sao
obrigados a sequir a determinacao da decisao, as operadoras
estao se utilizando de tal decisdo para afirmar a taxatividade
dorol.

Diante disso, os convénios alegam que s6 sao obrigados a
fornecer o que esta na lista da ANS.

Vale lembrar que na famosa decisdo proferida pelo STJ,
embora alguns ministros tenham manifestado posiciona-
mento pela taxatividade do rol, os mesmos ministros per-
mitiram algumas excecdes, ao fixar o seguinte enten-
dimento:

v Aoperadora de plano ou seguro de salide nao é obrigada
a arcar com tratamento nao constante do rol da ANS se



existe, para a cura do paciente, outro procedimento efi-
caz, efetivo e seguroja incorporado ao rol;

E possivel a contratacdo de cobertura ampliada ou a
negociacao de aditivo contratual para a cobertura de
procedimento fora dorol;

Nao havendo substituto terapéutico ou esgotados 0s
procedimentos do rol da ANS, pode haver, a titulo
excepcional, a cobertura do tratamento indicado pelo
médico ou odontdlogo assistente, desde que sejam
respeitadas quatro condicoes:

1) o procedimento requerido ndo tenha sido indeferido
pela ANS para aincorporacao norol;

2) haja comprovacao da eficacia do tratamento a luz da
medicina baseada em evidéncias;

3) haja recomendacdes de érgaos técnicos de renome
nacionais (como Comissao Nacional de Incorporacao de
Tecnologias (Conitec) e Nucleo de Apoio Técnico do Po-
der Judiciario (NatJus) e estrangeiros;

4) seja realizado, quando possivel, o dialogo interins-
titucional do magistrado com entes ou pessoas com
expertise técnica na area da saude, incluida a Comissao
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de Atualizacao do Rol de Procedimentos e Eventos em
Saude Suplementar.

Apesar da decisao discutivel do STJ, o atual cenario é de
esperanca para os pacientes com hipertensao pulmonar,
principalmente se for o Unico tratamento disponivel no
mercado e nao houver substituto terapéutico.

Recebi uma negativa sob alegacao de que medica-
mento é off-label. O que isso significa?

Os pacientes também sofrem negativa de cobertura se o
medicamento é off-label (em traducao literal, fora da bula).
Sao medicamentos inicialmente registrados na Anvisa para
determinada doenca, mas que passam a ser utilizados em
outros tratamentos, que ndo constam nas indicacdes da
bula.

Ainda que o uso do farmaco seja divergente daquele
indicado na bula, nao deve haver impedimento por parte do
convénio médico e/ou do SUS.

Por isso, o Poder Judiciario tem sido favoravel ao forneci-
mento do farmaco prescrito ao paciente.

E se o médico prescrever um medicamento de uso oral?
Ao longo dos anos, deparamos com a constante inovacao
dos tratamentos médicos. Atualmente, muitos farmacos sao
de uso domiciliar, permitindo a aplicacao da droga no con-



forto de casa, com qualidade de vida, evitando internacées
hospitalares, complicacdes e efeitos colaterais severos.

Nesse contexto, a ANS e a Lei n° 9.656/98 ampliaram a
obrigatoriedade de cobertura dos medicamentos pelas
operadoras de planos de saude, mesmo fora do ambiente
hospitalar, incluindo a quimioterapia oncolégica ambula-
torial, antineoplasicos orais, bem como os medicamentos
para o controle de efeitos adversos e adjuvantes de uso
domiciliar, relacionados ao combate ao cancer.

Contudo, nao deixou clara a obrigatoriedade de cobertura de
outros farmacos prescritos para moléstias igualmente graves.

A Lei n° 9656/98 prevé expressamente a obrigatoriedade de
cobertura de todas as doencas previstas na Classificacdo da
Organizacao Mundial de Saude (CID 10/11). Logo, impedir a
realizacao de um procedimento capaz de combater uma
enfermidade é uma conduta abusiva a luz do Codigo de
Defesa do Consumidor, além de impossibilitar que o contrato
de assisténcia médica cumpra sua finalidade.

A conduta das operadoras de convénio em negar o custeio do
farmaco de uso domiciliar deve ser combatida pelo Poder
Judiciario.

K. Quem custeia o transplante de pulmao?

O transplante de pulmao nao consta no Rol da ANS. Logo, as
operadoras recusam o custeio de referido procedimento.
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Entretanto, se houver necessidade e justificativa médica, é
possivel discutir na Justica o direito do beneficiario de modo
aobrigar o convénio a arcar com os custos do transplante.
Vale mencionar que a lei garante ao paciente o direito de
realizar o transplante de pulmao pelo SUS.

Se houver determinacao, seu médico providenciara sua
inscricao no sistema informatizado, incluindo dados pessoais
e diagnostico da moléstia.

A lista de espera é Unica e a ordem depende de inscricao,
gravidade e urgéncia da situacao, além da compatibilidade
com doador existente.

Como funciona o tratamento fora do domicilio?

Se a regido do paciente nao possuir a terapéutica adequada
para sua patologia, a Secretaria Municipal de Saude da
cidade, por intermédio da assistente social, providenciara o
transporte para um centro de referéncia mais préximo.

De acordo com a Portaria n® 55/99 da Secretaria de
Assisténcia a Saude (Ministério da Saude), os pacientes tém
direito de realizar o Tratamento Fora de Domicilio (TFD) pelo
SUS, se esgotarem os meios de atendimento na localidade de
sua residéncia.

Isso significa que os pacientes podem ser encaminhados, a
partir de ordem médica, a unidade de satde referenciada em
outro municipio ou Estado para viabilizar o tratamento mé-
dico.



Além da assisténcia médica, o programa TFD disponibiliza o
transporte, o auxilio para alimentacao e a hospedagem.

M. O paciente tem direito aum acompanhante no TFD?
Sim, é possivel pleitear o custeio do acompanhante quando
houver recomendacao médica. Enquanto durar o tratamen-
to, o programa disponibilizara o transporte, a ajuda de custo
paraalimentacao e a hospedagem.

N. Como solicitar o beneficio?
A solicitacao é realizada pelo médico assistente do paciente
nas unidades assistenciais, vinculadas ao Sistema Publico, e
autorizada por comissdo nomeada pelo respectivo gestor.
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8. QUAL A IMPLICAGAO DO DIAGNOSTICO
DE HIPERTENSAO PULMONAR NA
PREVIDENCIA SOCIAL?

O QUE E AUXILIO-DOENGA? POSSO ME APOSENTAR?

Antes de responder, é importante deixar claro que a ma-
ioria dos beneficios do INSS exige contribuicao ao regime
geral de Previdéncia Social, bem como outros requisitos de
cada auxilio.

Com o intuito diminuir as adversidades enfrentadas pelos
portadores de hipertensao pulmonar, apresentamos os prin-
cipais beneficios previdenciarios:

A. Auxilio-doenca do INSS:

O auxilio-doenca é um beneficio para a pessoa que tem um
problema de saude e ndo pode trabalhar por tempo deter-
minado.

Para que o paciente tenha acesso ao auxilio-doenca, o INSS
exige um tempo minimo de caréncia, que é a contribuicao
por pelo menos 12 meses. Ou seja, a pessoa precisa estar
recolhendo o valor do INSS ha um ano.

Além disso, é preciso que o paciente tenha um relatério mé-
dico atestando sua incapacidade laboral, pois o beneficio visa
proteger o segurado, que em razao da doenca apresenta a
reducdo de sua capacidade de trabalho, bem como o
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exercicio de suas atividades habituais, conforme dispde o Art.
59, caput, dalLei8.213/91.

E importante enfatizar que, caso o paciente tenha deixado de
pagar a contribuicao previdenciaria, ele podera requerer o
beneficio, desde que esteja dentro do periodo de gratuidade
gue a Lei concede.

Para tanto, sequem os periodos em que o paciente, mesmo
ndo pagando mais a contribuicdo, ainda podera solicitar o
beneficio junto ao 6rgao:

e Contribuinte empregado pela CLT ou contribuinte
individual, apds o pagamento da Ultima contribuicao, podera
ficar até 12 meses sem pagar o INSS e ainda assim estara
elegivel para o pedido do beneficio.

e Contribuinte facultativo (donas de casas, estudantes
etc.), apods o ultimo pagamento de contribuicao, pode ficar
sem contribuir ao INSS pelo periodo de 6 meses e, ainda
assim, dentro desse tempo, estara protegido pelo sistema.

Sendo assim, caso O paciente encontre-se incapacitado
temporariamente por mais de 15 dias para o trabalho ou para
o exercicio de atividade habituais, podera solicitar o be-
neficiojunto ao INSS.

. Como pedir o auxilio-doenca?

Entre em contato com o INSS, através do 135 ou pelo portal
MEU INSS, com o login e senha do gov.br.



Sera preciso enviar ao INSS um atestado ou laudo médico,
com CID e as informacdes da doenca, bem como o prazo de
afastamento. Depois disso, sera agendada uma pericia mé-
dica.

Dica importante: no dia da pericia, leve todos os docu-

mentos médicos que possuir, a fim de demonstrar a inca-
pacidade laboral.
Ap0s a realizacao da pericia médica, o beneficio serd con-
cedido por prazo determinado. Contudo, se dentro do prazo
indicado pela pericia do INSS o paciente ainda estiver in-
capacitado, é possivel solicitar a prorrogacao do beneficio.
Se, porventura, o beneficio for negado ou cancelado, sem a
recuperacao da capacidade laboral, o paciente podera solici-
tar novo beneficio ou propor uma acao judicial para pedir o
restabelecimento do auxilio-doenca.

. Como requerer aposentadoria por invalidez (incapaci-
dade permanente) para portadores de hipertensao
arterial pulmonar

Se apos o recebimento do auxilio-doenca o portador nao
tiver mais condicoes de voltar a trabalhar, ele pode solicitar
ao INSS a aposentadoria por invalidez, um beneficio previ-
denciario para o segurado do INSS que ficou incapacitado
de forma total e permanente para o trabalho.
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Em primeiro lugar, o paciente sera afastado de suas ativida-
des laborais e habituais. Na sequéncia, sera realizada a peri-
cia médica pelo INSS, a fim de que seja verificada a inca-
pacidade laboral, o que é exigido para a concessao da apo-
sentadoria por invalidez. No entanto, se apds esse processo
a pessoa nao tiver recuperado a capacidade laboral, ainda
que parcial, é possivel pleitear a aposentadoria por invalidez
permanente.

Todavia, antes da concessao dessa aposentadoria, é pro-
vavel que o INSS submeta o paciente a uma reabilitacao pro-
fissional para que esse segurado possa voltar ao mercado de
trabalho.

Tendo obtido esse beneficio, o paciente passara por pericia
médica a cada 6 meses, devendo demonstrar que a incapa-
cidade permanece. Se porventura ele recuperar sua capa-
cidade laboral ou voltar ao mercado de trabalho, o beneficio
sera cancelado pelo INSS.

Ademais, para pedir o beneficio ao INSS, é preciso que ele
possua um atestado de incapacidade laboral permanente e
esteja com a qualidade de segurado em dia.

. Isencao do Imposto de Renda sobre os proventos de

aposentadoria e pensao por morte aos portadores de
Hipertensao Arterial Pulmonar



A Lein®7.713/88, alterada pela Lei n° 11.052/04, criou o be-
neficio de isencdo do imposto de renda para portadores de
doencas graves nos rendimentos de aposentadoria, pensao
ou reforma, assim como a complementacdo recebida de
entidade privada e pensao alimenticia.

A existéncia de uma doenca grave e incuravel gera gastos
com cuidados a saude, como, por exemplo, compra de
medicamentos, pagamento de tratamento e outros. Desse
modo, gera uma condicao de desvantagem pelo aumento
de encargos financeiros relativos ao tratamento da doenca
que lhe acomete.

E importante mencionar que a isencdo do imposto de renda
estd diretamente ligada a existéncia de doencas pre-
estabelecidas no artigo 6° da Lei n°®7.713/88. Entre elas es-
tao tuberculose ativa, alienacao mental, esclerose multipla,
neoplasia maligna, cegueira, hanseniase, paralisia irrever-
sivel e incapacitante. Além disso, inclui também _cardiopa-
tia grave (categoria em que se encontra a Hipertensao
Pulmonar), doenca de Parkinson, espondiloartrose anqui-
losante, nefropatia grave, hepatopatia grave e estados avan-
cados da doenca de Paget (osteite deformante), conta-
minacdo por radiacdo e sindrome da imunodeficiéncia

adquirida, com base em conclusdao da medicina especia-
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lizada, ainda que a doenca tenha sido contraida depois da
aposentadoria ou reforma.

E bom salientar que a Hipertensdo Arterial Pulmonar nao se
encontra especificamente presente no rol de isencao da lei
acima, mas, caso o paciente, em razao de tal doenca, desen-
cadear alguma das doencas previstas na lei, é possivel que ele
solicite aisencao ao érgao.

Vale lembrar que a Lei nao determina que a doenca esteja
ativa no momento do pedido, mas é necessario demonstrar o
diagnostico.

E. Comosolicitar o beneficio?
Com o relatério médico em maos, entre em contato com o
orgao responsavel pelo seu pagamento e informe ser por-
tador de doenca grave para obter a isencao do desconto de
imposto de renda sobre o beneficio.

Ap6s o pedido, o 6rgao agendara uma pericia médica pre-
sencial ou documental para analisar o cumprimento dos
requisitos e, assim, decidir que o paciente tem direito ao
beneficio.

F. Aposentadoria da pessoa com deficiéncia
Conforme previsto em Lei e no Estatuto da Pessoa com
Deficiéncia, considera-se pessoa com deficiéncia aquela que



tem impedimentos de longo prazo de natureza fisica,
mental, intelectual ou sensorial, os quais, em interacao com
diversas barreiras, podem obstruir sua participacdo efetiva
na sociedade em igualdade de condicbes com as demais
pessoas.

Por meio dessa aposentadoria é possivel se aposentar por
idade ou tempo de contribuicdo inferior ao tempo das de-
mais modalidades de aposentadoria.

Na aposentadoria por idade, é possivel ao homem se
aposentar com 60 anos de idade e a mulher, com 55 anos,
sendo necessaria a realizacao de 180 contribuicoes,
independentemente do tipo do grau de deficiéncia, que po-
dera ser leve, moderada ou grave, ou seja, havera a reducao
de5 anos em comparacao aaposentadoriacomum.

J& no caso de aposentadoria por tempo de contribuicao, é
possivel que 0s homens se aposentem com 33, 29 ou 25
anos de tempo de contribuicdao e as mulheres com 28, 24 ou
20 anos de tempo de contribuicdo. Essa reducao ocorre em
razao do tipo de deficiéncia: nos casos de grau leve havera
reducao de 2 anos, sendo grau moderado a reducao serade
6 anos e, nos casos de grau grave, a reducao podera chegar
a10anos.
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Essa modalidade de aposentadoria pode representar uma
grande reducao com relacao ao tempo para aposentadoria
comum, que era de 35 anos de contribuicao para homens e
30anos para mulheres, antes da reforma da Previdéncia.

Nos casos de aposentadoria por idade, o fator previdenciario
s6 sera aplicado se resultar em calculo mais vantajoso para o
segurado deficiente. Ja no caso da aposentadoria por tempo
de contribuicao, a renda podera variar de 70% a 100%, con-
forme o grau de deficiéncia apurado e o tempo de contri-
buicao.

. Como solicitar o beneficio?

Entre em contato com o INSS, pelo nimero 135 ou pelo site
http:// meu.inss.gov.br, e escolha a opcao aposentadoria da
pessoa com deficiéncia.

Entregue os documentos que comprovem o trabalho e a
condicao médica. Posteriormente, as pericias médicas e so-
cial serao agendadas para verificar a deficiéncia e seus impe-
dimentos.

Para ter direito a aposentadoria da pessoa com deficiéncia, o
segurado devera passar por dois tipos de pericias para, en-
tao, o INSS informar se o seqgurado pode se aposentar nessa
modalidade.



As pericias sao médica e biopsicossocial. A avaliacao segue o
indice de funcionalidade brasileiro (IF-BR), instrumento uti-
lizado para verificar e classificar a deficiéncia dos cidadaos
brasileiros. A primeira parte do laudo é o diagnéstico médi-
co da deficiéncia, que determina o tipo de deficiéncia (pode
ser motora, auditiva, intelectual/cognitiva, mental e visual).
Com a avaliacao realizada, serao descritos a CID-10 e a res-
pectiva sequela que a deficiéncia acarreta.

A segunda pericia é a biopsicossocial, que avalia as condi-
coes internas e externas que a pessoa possui para a reali-
zacao de diversas atividades que impactam seu cotidiano e
impedem sua participacao plena na sociedade e a realiza-cao
de suas atividades.

O resultado é a soma de pontos, que varia de 25 a 100, e
refere-se aos dominios que o individuo possui. Resumindo,
guanto mais pontos se atinge, menor é a sua dependéncia
para as praticas comuns da vida. Por isso, mesmo que uma
pessoa possua alguma deficiéncia, pode ser que ela ndo se-
ja reconhecida como deficiente, pois as sequelas ndo impli-
cam na reducao de sua capacidade laboral em comparacao
comos individuos que nao tém alguma sequela.

Vale lembrar que essa aposentadoria, por ser relativamente
nova, ainda enfrenta o desconhecimento de alguns peritos
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guanto a maneira de avaliacdo. Por isso, é prudente que o
segurado tenha documentos médicos e profissionais que
demonstrem a deficiéncia para que seu pedido seja de-
vidamente embasado.

Por fim, ao concluir o pedido de aposentadoria, o INSS apre-
senta o calculo de tempo de contribuicao do segurado como
deficiente. Existindo alguma divergéncia, o seqgurado podera
recorrer da decisdo. No entanto, caso o segurado nao tenha
atingido o tempo necessario, poderd aguardar o periodo
exigido.

Além dos beneficios, em esfera previdenciaria, aseguir rela-
cionamos outros beneficios que podem ser solicitados:

. Liberacao do rodizio municipal na cidade de Sao

Paulo

A isencao ao rodizio municipal é destinada as pessoas com
deficiéncia ou ao transporte de pessoas com deficiéncia ou
doenca cronica que comprometa a mobilidade, ou ainda
que estejam em tratamento continuado debilitante de
doenca grave. Para tanto, é necessario que o carro esteja
registrado junto ao DSV (Departamento de Operacdes do
Sistema Viario), com a referida condicao.



Como solicitar o cadastro para isencao do rodizio

municipal?

E preciso entrar em contato pelo nimero 156, ou no portal

do DSV de Sao Paulo e apresentar a documentacao neces-

saria, qual seja:

copia simples do documento de identidade oficial
com foto, CPF e assinatura do requerente em vali-
dade (RG, CNH ou outro oficial). Se o documento de
identidade nao contiver o numero do CPF, juntar uma
copia. Se o requerente for legalmente habilitado, co-
pia simples da CNH;

atestado médico original ou cépia autenticada emi-
tida no periodo maximo de trés meses da data do
pedido, com a descricdo da deficiéncia ou doenca
cronica que comprometa a mobilidade, limitacoes, ou
do tratamento continuado debilitante de doenca
grave, e também o CID (Cédigo Internacional de
Doencas).

Para solicitacao de renovacdo, o laudo médico nao precisa ser
apresentado para os casos de deficiéncia com

comprometimento de mobilidade permanente. Mas copia

simples do Certificado de Registro e Licenciamento do

Veiculo (CRLV) valido é exigida. Em caso de deficiéncia

intelectual ou de representacao legal, anexe cépia simples de

documento de identidade oficial com foto, assinatura e CPF
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do representante legal em validade (RG, CNH ou outro
oficial) e do documento que comprove esta representacao
legal do requerente como procuracao, tutela ou curatela.
Quando nao se tratar de tratamento médico continuado de
doenca grave, anexar comprovante da necessidade ou justo
motivo caso o veiculo ndo for licenciado na Capital ou nos
demais municipios integrantes da Regiao Metropolitana de
Sao Paulo.

Atencao para as seguintes exigéncias:

1. Para pessoa com deficiéncia fisica e doenca crénica com
comprometimento de mobilidade, mental, intelectual, vi-
sual e auditiva, o veiculo devera estar licenciado na Regiao
Metropolitana de Sao Paulo, exceto em caso de justo mo-
tivo.

2. O veiculo devera estar em nome de pessoa fisica e classifica-
do como espécie passageiro (automoével) ou misto (cami-
oneta ou utilitario), e de categoria “particular”.

3. O veiculo cadastrado podera ser substituido apenas uma vez
por ano, exceto em caso de troca por veiculo adaptado ou,
ainda, na ocorréncia de furto, roubo ou dano, que devera ser
comprovado por Boletim de Ocorréncia Policial ou docu-
mento similar.

4. Nao é necessaria a apresentacao de atestado médico para
substituicao de veiculo.



Pessoa com deficiéncia, portadora de doenca crénica ou em
tratamento médico que esteja internada em hospital, clinica
ou centro médico nao tera direito a isencao de rodizio.

O beneficiario ou seu representante legal sera responsavel
pela veracidade das informacdes contidas no requerimento
e, caso sejam verificadas quaisquer irregularidades ou falsi-
dade, ficara sujeito as penalidades previstas na legislacao civil
e criminal, alcancando todas as demais pessoas que
concorreram para a pratica do ato.

Avalidade daisencao é de 2 anos, podendo ser renovada por
igual periodo.

Ha algum beneficio para adquirir automoveis ou
outros bens? Imoveis?

O portador de Hipertensao Arterial podera adquirir auto-
movel com a isencao do IPI, desde que seja considerado pes-
soa com deficiéncia fisica e ndo possua impedimentos legais
para obter beneficios fiscais, quer dizer, responder por im-
probidade administrativa ou condenacao penal e possuir dé-
bitos junto a Administracao Publica Federal.

Além disso, podera pedir a isencao de IPTU, a depender da
legislacao estadual do local do imovel. Por isso, é preciso
verificar junto a Prefeitura do seu imovel os requisitos para o
pedido.
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9. ALGUMAS HISTORIAS COMO A SUA

Este capitulo é destinado a vocé, paciente ou familiar. Claro
que o livro inteiro é, mas esta é uma parte especial. Aqui vocé
encontrara historias de surpresa, dor, sofrimento, angustia.
Histdrias de luta, algumas vitérias, algumas derrotas. Melhor do
gue os médicos e os advogados, seus colegas pacientes podem
relatar muitas experiéncias semelhantes a sua, e mostrar um
pouco do que vocé ainda poderd passar. Essas historias
mostrarao também que a hipertensdo pulmonar nao aconteceu
s6 com vocé. Dividir experiéncias pode ser uma outra forma de
dar e receber apoio.

Esses depoimentos foram organizados pela Flavia Lima, atual
presidente da ABRAF (Associacao Brasileira de Apoio a Familia
com Hipertensao Pulmonar e Doencas Correlatas), que também
da um belo depoimento e conta a histéria dela e de sua irma,
Stefany, portadora da doenca. Agradecemos muito a parceira da
ABRAF na confeccao e divulgacao deste livro.

O site da ABRAF (abraf.ong) é um local onde vocé consegue
outras informacdes sobre a hipertensao pulmonar, bem como
encontra atividades educacionais e maneiras de pressionar as
autoridades para que prestem um melhor atendimento e servi-
cos para os pacientes. Eles também tém a Central do Pulmao,
onde vocé pode obter rapidamente informacbes e apoio por
telefone - 0800 042 0070. Vale a pena conferir.
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BEATRIZ

Sempre fui uma crianca saudavel que dificilmente ficava
doente, e foi assim até a minha adolescéncia. Era considerada
uma pessoa com boa saude, mas nao gostava de participar de
atividades fisicas, por ser muito ruim em esportes e competitiva
demais. Mesmo assim, era bem ativa, estudava em periodo in-
tegral, fazia curso a noite, estudava violino, participava do grupo
de danca daigreja que congrego e fazia pré-vestibular o dia todo
no final de semana. Bom, eu tinha muitas tarefas e planejava
minha vida toda.

Porém, assim que terminei o ensino médio, minha vida mu-
dou completamente, pois entrei para a faculdade de pedagogia
e realizei o meu sonho de me casar. Depois de seis meses de ca-
sada, comecaram a surgir os sintomas da Hipertensao Arterial
Pulmonar, que até aquele momento era uma doenca desco-
nhecida por mim.

Para ser bem especifica, em junho 2016 eu comecei a me sen-
tir muito cansada fazendo pouco esforco, atividades basicas do
dia a dia j@ me cansavam, sentia tontura quando eu me
levantava e me abaixava, e nao conseguia dormir direito.
Também comecei a me sentir um pouco inchada e com o
coracao acelerado.



Entao, comecei a investigar o porqué desses sintomas e de
inicio achei que fosse gravidez (quem dera fosse), mas nao era.
Sendo assim, comecei a ir ao médico para saber o que eu tinha,
pois nao era normal uma jovem de 20 anos estar com todos
esses sintomas.

Tive a primeira consulta e logo o médico disse “que eu estava
com ansiedade” e passou um medicamento para mim, mas re-
solvi esperar, pois no dia seguinte eu tinha uma consulta com o
cardiologista e nessa consulta ele me passou varios exames e
chegou a conclusao de que eu tinha uma doenca cardiaca cha-
mada sopro.

Entdo, internei para fazer uma cirurgia, mas no hospital
comecaram a investigar e perceberam que eu nao tinha sopro,
tinha alguma doenca pulmonar. Logo, nao haveria necessidade
de operar.

Sai do hospital sem saber o que eu tinha, e comecei a ir a va-
rios pneumologistas. Nenhum deles conseguia me dizer o que
estava acontecendo comigo. Com isso, fui piorando ao ponto de
nao conseguir tomar banho sozinha, nem trocar de roupa,
arrumar o cabelo ou fazer as atividades basicas do dia a dia.
Ficava muito fatigada e cansada. Também nao conseguia mais
dormirem nenhuma posicao, sé sentada na poltrona do papai.

Foi entao que comecei sentir muita dor no pescoco até me-
tade do braco do lado direito, o meu braco inchava e ficava
guente. Eu ndo sabia mais o que fazer, além do cansaco que eu
tinha, agora mais essa dor no pescoco e no braco.
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Fui para outra consulta com a esperanca de que dessa vez o
pneumologista conseguisse me ajudar. Assim que o médico
olhou para mim, ja disse: “vamos ter que fazer um exame de
imagem para ver o0 seu pescoco, mas acredito que vocé esteja
com trombose”. Fiz o exame de imagem e o diagnoéstico foi
confirmado. Fiquei internada para dissolver o trombo e inves-
tigar se tinha algum trombo no coracao ou no pulmao.

Paralelo a tudo isso, comecamos a investigar esse cansaco
gue eu tinha e fiquei internada uns dois meses fazendo uma
bateria de exames. Conseguimos concluir que o trombo
estacionou no braco e ndo foi nem para o coracdo, nem para o
pulmao. Entao iniciamos algumas medicacdes, como sildenafila
e o furosemida, e os médicos comecaram a me falar sobre a HAP.
Eles acreditavam que eu poderia ter, mas para fechar esse
diagnostico precisava fazer um cateterismo e aquele hospital
ndo realizava. Eu estava conseguindo fazer atividades diarias
como tomar banho sozinha sem me sentir tdo cansada, mas nao
estava bem.

Com isso, me deram alta e me pediram para aguardar até
dezembro, pois conseguiram marcar o cateterismo em outro
hospital. Esperei mais um més e fecharam o diagnéstico: Hiper-
tensao Arterial Pulmonar.

No ano seguinte (2017), em fevereiro, comecei a fazer
tratamento em um centro de referéncia de HAP, a Policlinica
Piquet Carneiro, no Rio de Janeiro. Lembro que cheguei na Poli-



clinica de cadeira de rodas, pois nao conseguia andar, meu
coracdo acelerava e eu sentia muita falta de ar. Mas quando
iniciei o tratamento com bosentana, em conjunto com os outros
medicamentos, tive uma grande melhora. Infelizmente, houve e
ha uma falta de medicamentos de alto custo como: bosentana,
ambrisentana e outros, que por lei tém de ser fornecidos pelo
SUS. Essa negligéncia traz sofrimento aos portadores de doenca
crénica e piora do nosso estado clinico, fazendo com que a do-
encaavance, por ser progressiva.

Porém, com o tratamento adequado, os pacientes conse-
guem ter uma qualidade de vida. Melhorei muito com o tra-
tamento, e retornei a fazer as coisas sozinha e sem ajuda. Voltei a
ter uma vida de verdade, voltei a sair sozinha e voltei para a
faculdade. Mesmo tendo que parar para respirar de vez em
guando, tomar um monte de remédios, fazer exames e con-
sultas quase todos os meses. Ainda assim, eu estava bem, nao
era mais a vida de antes da doenca, mas uma vida nova, com
limitacbes e dias ruins, mas que dava para ser vivida com
qualidade, valorizando as pequenas coisas, sem cobranca e
sendo felizde uma nova forma!

Hoje, depois de seis anos com a doenca, ja tive varias inten-
coes, ja chorei muito, me entristeci, ja sorri, ja discuti por boba-
gens, ja demonstrei o meu amor pelo meu esposo, pelos meus
pais, pela minha familia e amigos e ja fiz algumas cirurgias no
coracao para ajudar na sobrecarga que a HAP coloca sobre ele.
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Mas, o mais importante de tudo isso, é que eu estou vivendo da
melhor forma possivel.

No momento, faco acompanhamento com fisioterapia, que
é areabilitacdo pulmonar. Sao exercicios para fortalecer o corpo,
fortalecer os musculos e ganhar massa corporal para que, caso
eu necessite de um transplante, o meu corpo esteja preparado
para o novo orgao. Além disso, a reabilitacdo ajuda a manter
meu corpo em movimento, pois tenho outros érgaos que
precisam ser cuidados. A atividade fisica auxilia na manutencao
desses 6rgaos.

Quando eu descobri a doenca, no primeiro momento nao
quis aceitar o diagndstico e me recusei a entender que eu tinha
uma limitacdo. Com isso, ndo buscava informacobes e
conhecimentos sobre a HAP. Na verdade, eu achava que a minha
vida ndo tinha mais sentido e que eu seria um peso para meu
esposo, para minha familia e para meus amigos. Foi bem dificil
entender que, de um dia para outro, minha vida tinha mudado
completamente e ter forcas para continuar vivendo mesmo com
tudo que estava enfrentando e iria enfrentar nao foi facil. Como
passar do tempo, comecei a entender que eu tinha uma
limitacdo, mas ela ndo me impediria de viver e de realizar os
meus sonhos.

Entao, comecei a estudar sobre a HAP e descobrir historias de
vida fantasticas, pessoas que tinham qualidade de vida, e
percebi que nao estava passando por aquela situacao sozinha.



Hoje eu lido com a doenca de forma tranquila, pois faz parte de
guem eu sou. Ela, a HAP, ndo me define, mas esta comigo todos
os dias e, mesmo tendo dias ruins em que mal consigo sair da
cama, tendo que desmarcar algum compromisso porgque nao
estou me sentindo bem, tenho uma vida com qualidade. Se nao
pOsso sair de casa, fico em casa vendo filme, série ou lendo um
bom livro.

Com a HAP aprendi a valorizar as pequenas vitérias e con-
quistas! Pois, para mim, poder acordar, levantar, escovar os den-
tes, tomar banho, trocar de roupa e arrumar o cabelo sem ajuda
de ninguém ja é uma grande vitoria!

Nao sei o que futuro me reserva, mas espero que existam mais
estudos e tratamentos para a HAP e doencas crénicas no modo
geral, para que assim, as pessoas com doencas raras e cronicas
possam ter qualidade de vida.
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YASMIM

Sou sul mato-grossense e, aos 21 anos de idade, comeca a
minha histéria com a HAP. Em 2021, eu vivia uma das melhores
fases da minha vida profissional. Meu esposo e eu tinhamos
retornado para nossa cidade natal, ambos promovidos em nos-
sos trabalhos, e eu estava finalizando o Ultimo ano da faculdade.

Em agosto de 2021, comecei a apresentar sintomas, entao
procurei ajuda de médicos de varias especialidades. A maioria
dos exames que eu fazia ndo apresentava alteracoes.

Com o passar dos meses, os sintomas foram aumentando e
comecei a ter desmaios, muita nausea, cansaco excessivo aos
minimos esforcos, a ponto de ndo conseguir tomar banho so-
zinha, limpar a casa, lavar louca e principalmente subir escadas
ou rampas. Além disso, desenvolvi intolerancia a lactose, o que
me causava a sensacao de estar estufada.

No dia 5 de dezembro desse mesmo ano, apds uma madru-
gada sem dormir devido a falta de ar e ao suor excessivo, decidi ir
ao hospital mais uma vez. Ja& haviamos ido ao atendimento
emergencial diversas vezes e no final sempre éramos orientados
a retornar para casa. Mas nesse dia foi diferente. Meu esposo e
eu levamos todos os exames que tinhamos feito e insistimos com
o médico de plantdo que ele investigasse 0 meu caso. Ele nos
atendeu de uma forma especial, e foi ai que conseguimos uma
vaga no hospital do interior e as investigacdes comecaram.



Pela falta de estrutura e conhecimento da doenca, a equipe
médica me transferiu para a capital, Campo Grande (MS), onde
passei por dois hospitais, totalizando quatro meses de interna-
cao, sendo 80% em UTI. Entado finalmente fui diagnosticada com
HAP.

O Estado de Mato Grosso do Sul ndo possuia hospital de re-
feréncia no tratamento, por isso fomos orientados a buscar um
hospital especializado. O Incor-HCFMUSP, com sua equipe de
pneumologia, foi o responsavel por analisar e dar inicio ao
acompanhamento e ao tratamento especifico para o meu caso.
Hoje me sinto melhor, apesar de ainda ter muitas limitacoes e
estar me adaptando as medicacoes.

Nao foi facil receber o diagnostico. Minha vida mudou com-
pletamente, parei de trabalhar, de estudar e me mudei para Sao
Paulo por conta do tratamento. Um detalhe importante em tudo
isso é que, mesmo ainda sem o tratamento, eu ndo demorei
muito para comecar a encarar minhas dificuldades, e isso me
ajudou muito. Com a ajuda de Deus, da familia, dos amigos e de
toda a equipe médica eu tenho me fortalecido e buscado viver
um dia de cada vez. Aprendi a filtrar as diversas informacdes e a
me distanciar de tudo que é negativo, pois o cuidado psicolégico
é muito importante em todas as fases da doenca. As consultas
com o Dr. CXX sdo bem realistas e a equipe toda tem me dado
todo suporte necessario para o que preciso.
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O diagnostico nao é o fim da vida, mas o inicio de uma nova
fase de muito aprendizado, onde nem mesmo vocé sabera de
onde vem tanta forca, mas nao podera fugir da importante res-
ponsabilidade de decidir enfrentar ou se entregar. Eu sin-
ceramente acredito que nao haja um meio termo nessas es-
colhas.

NEIDE (Mae de CAIO)

Meu filho tem 14 anos e nasceu com Hipertensao Arterial
Pulmonar (HAP). Ele foi prematuro de 29 semanas e, apés o
parto, teve uma broncodisplasia. Quando me disseram que ele
tinha HAP eu nao entendi que era uma doenca rara e sem cura,
s6 me dei conta disso cerca de um ano depois. Acredito que eu
nao quisesse aceitar que ele tinha uma doenca incuravel.

O Caio comecou a tomar Viagra (nome comercial do silde-
nafil) com 15 dias de vida, e achei que issoiria parar logo, mas ele
tomou até os 4 anos, de forma continua. Depois tentamos tirar,
mas ele nao ficou bem. Hoje ele continua usando o sildenafil, faz
uso de oxigénio 15 horas por dia e dorme no CPAP.

Caio tem uma vida praticamente normal, mas para isso eu
tive que desistir de trabalhar fora. Sou auxiliar de enfermagem e
sempre trabalhei muito. Adoro cuidar das pessoas, mas desde
gue ele nasceu, minha vida se resume a cuidar dele. Algumas
pessoas ndo entendem e me julgam mal por eu nao trabalhar



fora, mas eu sei que se meu filho hoje esta vivo é gracas a Deus, a

todos aos profissionais de salide, aos meus amigos e familiares e
atoda minha dedicacao.

O Caio ja teve uma parada cardiorrespiratéria em casa, tive
que reanimar meu filho. Desde entado eu sinto um frio na barriga
que ndo passa. Algumas pessoas nunca vao entender, esse dia
foi horrivel. Lidar com uma doenca rara e sem cura nao é facil,
porque vocé tem que provar todos os dias para as pessoas que
seu filho usa medicacao de alto custo, que seu filho usa oxigénio,
gue seu filho precisa de terapias, de bons médicos e de um bom
centro de referéncia. Como é uma doenca rara e pulmonar, que
as pessoas nao conseguem ver a olho nu, elas sempre acham que
vocé estda mentindo, querendo se fazer de vitima. Eu ja ouvi
varias vezes que meu filho é um garoto mole, mas nao, ele é
muito mais gue um vencedor, doenca rara ndo tem cara.

Uma pessoa com deficiéncia vocé consegue ver, vocé consegue
ver uma cadeirante, vocé consegue ver uma pessoa acamada,
vocé consegue ver varias deficiéncias, mas existem muitas
doencas raras que sao invisiveis. Nem toda deficiéncia é visivel.
Apesar de nao ter HAP, é como se eu tivesse, porque aprendi a
caminhar devagar, a fazer as coisas no tempo do meu filho, tive
gue aprender a lidar com comentarios, tive que aprender a lidar
com a dor, mas também aprendi muito sobre amor, pois depois
do Caio eu descobri o quanto o amor liberta, o amor salva, o
amor pode tudo, porque foi 0 amor de todas as pessoas a minha
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volta que fez o Caio ser quem ele é hoje, forte, determinado,
corajoso e que nao tem medo de nada.

O meu filho, quando estd bem medicado, fica superbem. Sé
ndo pode faltar alguma medicacdo, pois sem elas ele fica to-
talmente debilitado, ao ponto de nem conseguir tomar banho
sozinho. Todos os pacientes portadores de doencas raras
deveriam ter tratamento digno, ter acesso a todo tipo de medi-
cacao, é muito triste ver pacientes partindo precocemente. Nao
é facil ver uma pessoa com falta de ar e com cansaco extremo, é
triste ver uma pessoa tentando respirar e nao conseguir. Eu faco
de tudo para o Caio ter uma vida normal e vou continuar fa-
zendo. Vou lutar por todos os raros, por todos os pacientes de
HAP, enquanto eu viver.

CAIO (filho de NEIDE)

Meu nome é Caio, tenho 14 anos, tenho asma grave, bronco-
displasia e HAP, entre outras coisas. Quando eu era menor, eu
ficava triste por ndo conseguir jogar bola e por tentar andar de
bicicleta e me cansar com muita facilidade. Eu ficava triste por
querer brincar com meus amigos e ficar sempre cansado, mas
com a minha mae eu aprendi que eu posso tudo, tudo, tudo,
tudo, devagar. Eu nao consigo jogar bola, mas eu toco per-
CuUssao; eu nao consigo andar muito tempo de bicicleta, mas dou
um show no videogame; eu nao consigo correr, mas andando eu
chego no mesmo lugar de quem correu.



Eu posso tudo, eu tomo muito remédio, eu tenho que ficar
com o CPAP a noite. Eu vou para escola, estou no 9°ano e levo o
meu concentrador todos os dias para as aulas. Nao tem
problema nenhum! Para ter um dia tranquilo, eu preciso tomar
todos os meus remédios, usar o oxigénio todos os dias, ndo faltar
as consultas médicas. Se eu seguir tudo certinho, eu con-sigo
viver bem.

Eu uso 15 horas do oxigénio, mas minha mae fala que quan-
do eu era pequeno eu usava 24 horas. Ja fiquei um tempo
usando sé para dormir também, mas de uns anos para ca eu uso
15 horas e fico muito bem. Eu gosto muito de musica, e tocar me
deixa feliz. Eu ndo quero muita coisa da vida, s6 queria nao sen-
tir falta de ar quando estou em crise, € muito ruim. As vezes eu
me sinto fraco, com vontade s6 de ficar deitado, meu corpo pa-
rece gue esta cansado mesmo quando nao estou com falta de ar,
eu nao sei explicar, é uma fadiga, um mal-estar.

Eu ndo ligo de ter uma doenca rara, mas fico triste de ver me-
us amigos morrendo por nao terem remédio. A mae de um ami-
go meu também tinha HAP e faleceu porque nao tinha medi-
cacao de alto custo, que ficou em falta muito tempo. Ela faleceu
e eu fiquei muito triste. Minha mae nunca deixou faltar porque,
mesmo quando nao tem no SUS, ela se vira em mil e faz de tudo
para me ver bem. Eu queria que todo mundo tivesse remédios
paratomar quando precisasse.

Eu sonho em ser musico e médico, quero cuidar do coracao e
dos pulmdes de muita gente.
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Prazer, sou a Lafs, natural de Jaragua do Sul (SC). Atualmente
resido em Corupa, cidade vizinha a minha cidade natal.

Tenho 35 anos, sou casada e tenho duas filhas, de 17 e 7
anos. Fui diagnosticada com CIA+HP (Comunicacao Interatrial +
Hipertensao Pulmonar).

Hoje escrevo este texto para contar minha trajetéria desde
gue meus sintomas de Hipertensao Pulmonar se iniciaram, em
agostode 2019.

Lembro-me de que na época estava ajudando em uma
entrega de minha loja e tive um mal-estar. Era um dia frio e co-
mecei a sentir muito calor, tive uma sensacdo de desmaio
seguido de muita tosse e dor no peito. Nas horas seguintes,
surgiu o cansaco extremo ao me movimentar.

Esses sintomas seguiram-se por dias. De inicio, pensava ser
meu corpo pedindo para que eu retornasse aos meus habitos
saudaveis, pois desde o inicio daguele ano eu tinha deixado de
fazer atividade fisica e de cuidar da minha alimentacao (em 2017
iniciei a reeducacao alimentar e até 2019 havia eliminado cerca
de 32kg, sem uso de medicacao, somente cuidando da alimen-
tacao e praticando diariamente atividades fisicas).

Mal sabia eu que daquele episddio em diante minha vida nao
seria mais a mesma, eu que era totalmente ativa, fazia atividades



fisicas de alta intensidade, ja ndo conseguia mais caminhar 5
metros sem cansar, ficar ofegante... Subir uma escada? Amarrar
um calcado? Até hoje é um desafio.

Levou cerca de dois meses para eu procurar atendimento
médico, até ali pensava que os sintomas iriam passar “so-
zinhos"”. Minha primeira consulta foi com uma médica clinica
geral no posto de satide de minha cidade. Ela fez exames simples
na consulta, como ouvir os batimentos cardiacos e a respiracao.
Nao solicitou outros exames e me diagnosticou com asma. Ali
mesmo fez uma sessao de nebulizacdo, me liberou e indicou o
uso continuo da bombinha.

Assim segui por mais um tempo, mas, como nao melhorei,
decidi procurar uma nova opinidao. Dessa vez agendei uma
consulta particular com um pneumologista renomado na regiao.
Este, por sua vez, fez a mesma avaliacdo da médica anterior,
porém descartou a asma, suspendeu o uso da bombinha e me
liberou; recomendou a realizacdo de um exame de imagem
apenas para descartar de fato a asma, e, devido ao alto custo do
exame, acabei optando por ndo o realizar no momento.

Meses depois resolvi consultar com um cardiologista, que
realizou um ultrassom e me diagnosticou com sopro. Disse que
meus sintomas vinham dali e que nao havia tratamento a ser
feito.

Meses se passaram e o0s sintomas continuavam, com
restricdes para caminhar, subir escadas, me abaixar... e, quando
me esforcava além da minha capacidade, a tosse ressurgia.
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Um ano se passou, entdo procurei outro profissional, dessa
vez uma meédica também cardiologista, que, ao ouvir sobre
meus sintomas, ja desconfiou do que poderia ser e solicitou
exames mais especificos deimagem.

Dessa vez fiz os exames de imediato, e no dia seguinte recebi
uma ligacao dela, preocupada, informando que a clinica tinha
entrado em contato e informado da gravidade dos resultados.

Confesso que fiquei assustada. De forma sucinta, ela me
explicou que se tratava de tromboembolismo pulmonar, que eu
precisava iniciar de imediato o uso de medicagao anticoagulante
e retornar ao consultério o mais breve possivel. Assim fiz. Poucos
dias apds, consegui encaixar a consulta, ela solicitou mais alguns
exames e iniciamos um acompanhamento.

Nesse periodo, fiz varios exames de imagem, em diferentes
partes do corpo, tentando identificar de onde os trombos teriam
vindo, mas até hoje isto é uma incognita. Além do trombo-
embolismo, os exames detectaram o forame oval, que nada
mais é do que um “buraquinho” no meu coracao que deveria ter
se fechado logo apds meu nascimento, e ndo fechou.

A médica desconfiou que isso poderia ser o causador dos
meus coagulos, e por isso me indicou um colega de profissao,
que é cirurgido cardiaco, para avaliar melhor meu quadro e
indicar ou ndo a necessidade de intervencao cirurgica para
fechamento desse orificio.

Fiz a consulta com ele, que solicitou novos exames, me ori-
entou a prosseguir o tratamento com o anticoagulante que



vinha tomando sem alteracdes e retornar mais adiante para re-
avaliar a evolucao do meu quadro e a necessidade de cirurgia
cardiaca, que até entao era algo que ele via como necessario,
mas nao urgente.

Meses se passaram e, apos ter a opiniao de cinco médicos
diferentes, ainda ndo me sentia confiante com meu diagnostico.
Resolvi buscar uma sexta opiniao, sem indicacoes, apenas
buscando na internet, e cheguei até o Hospital do Pulmao em
Blumenau (SC). Agendei a consulta com um pneumologista e
fui.

Entrei na consulta sem grandes expectativas, com todos
aqueles exames que ja havia realizado e, para minha surpresa, ali
havia um profissional que entendia dos meus sintomas e tinha
respostas para minha doenca. O dr. RXX foi direto e objetivo:
“Lalis, a sua doenca € rara e grave, se vocé nao iniciar o tra-
tamento adequado agora, vocé nao tera mais do que trés anos
devida!”

Naguele momento, o choro foi inevitavel, me senti fragil
e sem expectativas. Ele me acalmou, explicou mais sobre a
doenca, sobre os tratamentos e as etapas seguintes. Solicitou
novos exames, 0s quais realizei na sequéncia da consulta, ali
mesmo no hospital.

Ao retornar ao consultério, meu esposo me acompanhou,
pois entendemos que era algo grave e que precisariamos em
familia entender do que se tratava e como seria dali em diante.
Sai de |4 naquele dia tentando processar tantas informacdes,
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pois agora sabfamos o que eu tinha, o que tinha de ser feito, mas
sabfamos também que néao seria facil, um tratamento e acom-
panhamento vitalicios.

A partir dali iniciei meu tratamento com um novo anti-
coagulante e também com dilatadores de vasos, que me aju-
dariam a ter mais resisténcia e félego. Além da nova medicacao
diaria, que era simples, mas que ja iria melhorar minha qualidade
de vida, seria necessario fazer um cateterismo.

Agendei a realizacao do cateterismo em outro hospital de
Blumenau e, dentre os exames e cuidados que precisavam ser
feitos nos dias que antecediam o procedimento, duas surpresas:
a primeira, que meu exame de TAP estava elevadissimo, fora da
faixa permitida para realizarem o procedimento em seguranca; a
outra: descobri que estava gravida!

Ali, mais uma vez, vi o chao se abrir e fiquei em choque, ndo
conseguia me sentir feliz com a noticia, pois sabia que
engravidar com um quadro clinico como o meu representava
alto risco. No mesmo momento entrei em contato com o hos-
pital e precisei cancelar o cateterismo. Consegui consulta com
um ginecologista e obstetra, para ter a avaliacao e a opiniao de
um profissional da area quanto as possibilidades dessa gestacao
ser segura. Ele fez um exame de imagem, confirmou a gravidez,
vimos 0 saco gestacional, mas ainda nao havia batimentos, pois
estava muito noinicio, com cerca de trés semanas.

Entdo, aquele profissional — do qual eu esperava compaixao
ou ao menos profissionalismo para me orientar — nao tinha



respostas para mim, nao conseguia me dizer se eu poderia seguir
com a gestacao em seguranca ou se era indicado interromper.
Saf de la me sentindo muito mal, perdida, sem saber o que fazer,
com uma carteirinha de gestante em maos, uma receita para
iniciar o uso de vitaminas e a frase: “Se vocé levar essa gestacao
adiante, te aguardo na préxima consulta para fazermos o
acompanhamento”.

Naquele mesmo dia, havia conseguido encaixar uma
consulta com o Dr. RXX para conversarmos pessoalmente.
Seguimos até 1a e o doutor foi muito honesto, nos explicou que
seguir com a gravidez nao era uma possibilidade. Que, num
quadro de saude como o meu, o 6bito era algo certo, que meu
corpo ndo aguentaria entrar no segundo trimestre da gestacao.
Meu coracao ja estava bastante comprometido e, tendo a
estrutura familiar que tenho, com duas filhas que precisam de
mim, nao era viavel correr esse risco. Ali nossa saga comecou,
saimos de |a com a cabeca a mil, tendo o lado racional dizendo
que era o certo a fazer, mas do outro as crencas de que eu estaria
cometendo um crime, afinal, eu estava escolhendo tirar a vida
do nosso filho(a).

Bem, com os documentos em maos, seguimos ao hospital e
maternidade de minha cidade natal, crentes de que tudo seria
resolvido, afinal, com todo meu histérico de salde, a prescricdo
médica para realizarmos a curetagem, o que poderia dar errado?
Ah, mal sabia eu que muita coisa!
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Chegando ao hospital, passei pela triagem da maternidade e
apenas a enfermeira me atendeu, ndo passei por nenhum
médico. Ela me disse que ndo poderiam fazer nada por mim ali,
gue eu deveria procurar uma unidade de salde na cidade em
que resido. Seguimos entdo ao pronto atendimento de minha
cidade. La, ja tomada pelo choro e pelo desconsolo, sentindo
uma mistura de raiva e culpa de mim e do meu esposo por
termos deixado isso acontecer, tendo que me explicar para mais
pessoas do porqué estava ali, sendo julgada o tempo todo,
simplesmente nao foi nada facil.

O médico me atendeu rapidamente, disse que entendia
minha situacdo, mas que ali ndo tinha como me ajudar. Pediu
entao para que, no dia seqguinte, eu fosse até o posto de saude
onde ele também atendia. Assim o fiz, fui até ele e prontamente
fui atendida. Ele fez uma carta descrevendo a minha situacdo e
indicando a realizacao da curetagem e encaminhou diretamente
a Secretaria de Saude da cidade. Esta, por sua vez, sem saber
como proceder, pois nunca tinham tido um caso assim, disse que
eu teria que passar por uma consulta com um médico de alto
risco.

La fui eu, para mais uma consulta. Fui atendida por um
profissional despreparado, e novamente ouvi que ele também
nao poderia fazer algo por mim, que a Unica forma de conseguir
interromper de forma legalizada a gestacao seria entrando com
uma acao judicial.



Nesse dia o desespero tomou conta. A cada dia eu estava
mais ligada a gestacao, ja sentia enjoos e tudo parecia impossivel
deresolver.

Entre buscas na internet e ligaces, contatamos um hospital
na cidade vizinha (Joinville), pois eles eram referéncia em aborto
legal.

Porém, em contato com eles, descobrimos que, mesmo
possuindo o histérico médico e prescricao para tal pro-
cedimento, eles nao tinham como me atender, que o hospital
indicado era o da minha cidade natal, o qual foi o primeiro a
guem recorri e que me negou atendimento.

Lembro que, entre idas e vindas, foram duas semanas
passando por médicos, ligando para diversos lugares.
Felizmente, quando tudo parecia perdido, conseguimos resolver.
Recebi a mensagem da enfermeira-chefe do hospital solicitando
gue eu comparecesse la no dia seguinte, logo no primeiro
horario, para uma consulta. Para minha grata surpresa, nesse dia
conseguimos realizar o procedimento de acordo com meus
direitos e dentro dalei.

Faz nove meses que passei por esse processo, sinto-me bem
com a decisao que tomamos, pouquissimas pessoas sabem da
minha histéria e pelo que passei. Nao que eu tenha vergonha de
me expor, mas ainda nao estou preparada para ouvir 0s
julgamentos e lidar com as diferentes crencas de cada um a
respeito do aborto legalizado.
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Hoje sinto-me privilegiada por conseguir seguir minha vida
muito proximo do “normal”. Sigo com as medicagdes basicas e
ha um més iniciei mais um medicamento que recebo via SUS
para melhorar minha disposicao e félego. Assim seguimos, com
o tratamento, acompanhamento semestral, realizando exames
e na esperanca de que venham tratamentos cada vez mais
eficazes para nossa doenca.

E deixo aqui, meus agradecimentos ao Dr. RXX e a RXX. Sem
o direcionamento e apoio deles, eu ndo chegaria até aqui!
GRATIDAO!



RITA

Eu sou a Rita e tenho Hipertensao Pulmonar.

Nasci em 1976 e até 2001 levava minha vida normalmente.
Ou seja, na correria.

Estava em processo de mudanca de emprego e, no exame
admissional, a médica relatou auscultar um “sopro”, algo que
nenhum outro médico havia comentado comigo até entdo. Ao
chegar em casa, falei para minha mae. Ela me relatou que,
qguando bebé, o pediatra observou isso por um tempo e disse
que era normal. Com o passar dos anos sumiria. Mas ali estava
ele, o “sopro”. Para desencargo de consciéncia, procurei um
cardiologista. Comecava ali uma correria de exames. O sopro
estava la, era um furo de 9mm entre meus atrios. E |a também
uma Hipertensao Pulmonar!

Correria...

Em dois meses estava operada. Coracdo agora com um
remendo e a expectativa da tal Hipertensdo Pulmonar
desaparecer.

Ah, vocé deve estar se perguntando, se ela ndo sentia nada?!

Nao! Eu achava que nao sentia nada. Como saber se o meu
cansaco é maior que o dos outros? Meu corpo tinha se adaptado
asituacao. O “sopro” me ajudava, compensava.

Acabou a correria.
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Hoje ando devagar. Sem pressa de viver.

Passado um tempo, o “sopro” estava consertado, mas a tal
Hipertensdo Pulmonar ndo foi embora, como imaginavam os
médicos. Agora, nada de correria.

Devagar, fui assimilando o que estava acontecendo.

Acho que a HP trouxe para minha vida isso de desacelerar
(em todos os sentidos rsrs). Parei para tentar entender o que
estava acontecendo. Nao é nada facil, do dia para a noite, aceitar
gue vocé tem uma doenca progressiva, limitadora e sem cura.

Devagar...

Como os proprios médicos nao esperavam que a HP
continuasse aqui comigo, fui recebendo as informacdes em
doses homeopaticas. E os sintomas também chegaram em doses
homeopaticas.

O corpo, que usava o furo para compensar a pressao, agora
se viu sem escapatoria. Veio o cansaco. Comecei a sentir fisica e
emocionalmente o que é ter uma doenca rara ou, como
dizemos, serraro. Aquela correria deu lugar a um desacelerar.

Ginastica no meu ritmo. Caminhar no meu ritmo, subir
escada... aff! Nomeu ritmorsrs.

No meu caso (e no de muitos pacientes de HP) nossa
deficiéncia nao é vista. Isso me incomodava, pois quem nao sabia
da minha situacao me julgava. Por exemplo, por nao deixar
minha mae (hoje com 80 anos) carregar as sacolas do mercado,
gue eu nao podia carregar.



Mas, aos poucos, a gente aprende a nem ligar para isso.
Procuro pensar no que de bom posso tirar da situacao. Caminhar
mais devagar me fez — e ainda faz — contemplar as coisas que
aqueles que estao na correria nem percebem ... O VALOR DA
VIDA.

Legado de coragem e amor
Flavia Lima

Era 2012 e eu ouvia pela primeira vez as palavras
“hipertensao pulmonar”. Hoje, dez anos depois, talvez esse seja
um dos termos mais presentes no meu vocabulario. A doenca
cruzou o meu caminho com o diagndéstico da minha irma,
Stefany Borges de Lima. Ao longo daquela década, a minha
convivéncia com a hipertensao pulmonar se transformou: de
“familiar” e “cuidadora” passei a voluntaria da Associacdo
Brasileira de Apoio a Familia com Hipertensao Pulmonar e
Doencas Correlatas (Abraf) e, em 2021, tornei-me presidente da
associacao.
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Quando foi diagnosticada com hipertensdao pulmonar,
Stefany tinha 27 anos de idade, era jornalista, trabalhava no
Correioweb, o portal do jornal Correio Braziliense, em Brasilia, e
morava sozinha. Era pequena, magrinha, com cabelos claros e
olhos expressivos. Gostava de brigadeiro e de uva, de Dave
Matthews Band e de Lenine, de cerveja e de praia. Amava viajar
e ir para Patos de Minas, nossa cidade natal, para a casa dos
nossos pais, José Eustaquio e Maria Inés. Tinha bons amigos por
|4 e em outras cidades do pafs.

Naquele comeco de 2012, depois de um cansaco fora do
comum e de dois desmaios, passou guase uma semana
internada, em Brasilia. O diagnostico viera rapido, na mesma
velocidade que a doenca ja avancava. Um diagndéstico que, hoje
entendo, foi uma ruptura na nossa histéria e mudou os
caminhos da nossa vida.

Minha irma foi muito bem cuidada no Hospital Universitario
de Brasilia (HUB), um centro de referéncia para tratamento da
doenca em Brasilia. Tinha como médica uma pessoa que nao
mede esforcos para oferecer o melhor cuidado aos seus
pacientes, adra. VXX.

Stefany, infelizmente, teve pouco tempo de vida apds o
diagnostico. A hipertensao pulmonar age de forma diferente em
cada paciente. Nela, a doenca foi ainda mais grave. Em 7 de
fevereiro de 2013, ela faleceu. Foi quase um ano em busca de
tempo e de qualidade de vida para uma menina cheia de sonhos.
Foi um tempo de amor, de cuidado, de aprendizado, de fé.



Apesar do medo e da tristeza que deve ter sentido em muitos
momentos, ela ndo era de lamentar. Nado se deixava abater.
Seguiu em frente, da forma que sabia e queria. “Cada um vive
como sabe”, nos ensina Banana Yoshimoto. TT, como muitos a
chamavam, nao era de falar sobre a doenca, mas com atitudes
nos ensinava que “o que avida quer da gente é coragem”.

Brincava que eu era a “gestora” do tratamento dela e seguia
a risca todas as recomendacdes médicas. Aprendeu a comer
comida sem sal, com muitos temperos naturais, tomava todos o0s
medicamentos em horario certinho. Fazia piada com a quan-
tidade de remédios que precisava tomar todos os dias. (Um dia,
tentou colocar toda a lista em um aplicativo, para facilitar a
organizacdo medicamentosa, digamos assim. Nao deu certo,
porgue nao cabia no aplicativo. Ela soube fazer deboche da situ-
acao e eu nunca me esqueci desse momento.) Apesar dos olhos
assustados, confiava muito na médica que a acompanhava tao
de perto. Sabia que ao seu lado havia uma torcida organizada
gue era capaz de mover céus e terra para que ela ficasse bem:
nossos pais, 0 namorado, amigos queridos e familiares. O time
eraenorme. Assim COomo 0 amor que a cercava.

Um adoecimento raro traz medo e soliddo, pois é comum
gue todos que estao vivendo aquela situacao se sintam sozinhos
no mundo diante de uma doenca desconhecida. Viver essa

jornada com apoio da familia, com certeza, deve fazer tudo ficar

menos dificil. Stefany teve esse apoio familiar e isso me conforta.
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E, como irma e cuidadora, aprendi muito com ela. Ter vivido tudo
isso tao de perto, de maos dadas com ela, me fez mais forte e,
talvez, mais preparada para, hoje, cuidar de outras pessoas que
também vivem com hipertensao pulmonar.

A minha forma de cuidar de outras pessoas é junto a Abraf.
Em maio de 2013, trés meses depois da morte da Stefany, decidi
ir ao encontro nacional da entidade em Sao Paulo. Assisti a todo
0 evento, emocionada. Lembro-me da fala da Paula Menezes,
fundadora e entado presidente da associacao, quando ela contou
a histéria da mae, que também faleceu em decorréncia da HP. No
final, ela me disse: “Fique com a gente”. Naquele momento,
senti que continuaria por perto. Tornei-me voluntaria da

associacao. Coordenei grupo de apoio em Brasilia, fui voluntaria
do projeto Estamos Aqui, entrei para o time de atletas amadores
que correm pelas pessoas que tém hipertensao pulmonar: o
Team PHenomenal Hope Brasil. Fiz duas especializacbes na

Y

Fiocruz com temas de TCC relacionados a hipertensao

pulmonar. Comecei a estudar satde coletiva e politicas publicas
de saude para trabalhar por mais acesso e mais opcdes de
tratamento. Assumi a vice-presidéncia da Abraf e, desde agosto
de 2021, com a renuncia da querida Paula, estou como
presidente da organizacao.

Carrego em mim o sorriso e a forca da Stefany. Talvez o que
eu busque seja continuar cuidando dela, de alguma forma,

através dos outros pacientes e familiares. Sabemos o quao



desigual é 0 acesso a saude e aos direitos no Brasil. Temos muitos
desafios e muita luta para que as pessoas tenham diagnostico
correto e tratamento adequado. Mas os bons profissionais de
saude que cuidam de quem tem hipertensao pulmonar, as
histérias de vida e de superacdo de pacientes e familiares, o
trabalho da Abraf, este livro, tudo isso é exemplo de que estamos
no caminho certo e de que, juntos, podemos transformar vidas.

E uma honra contar um pouco da histéria de vida da Stefany,
gue nao se resume a hipertensao pulmonar, e também contar a
minha trajetoria até chegar aqui.

Vocé, que tem hipertensao pulmonar, nao se sinta so.
Conheca a Abraf (www.abraf.ong). Temos grupos de apoio e um

canal de atendimento gratuito para oferecer informacoes, apoio
e orientacdo. Central do Pulmao: 0800 042 0070. Uma
organizacdo de pacientes se fortalece com a participacdo de
todos.

Na passagem do ano de 2012
para 2013, Stefany publicou um
texto muito bonito. Foi uma das
poucas vezes que escreveu sobre o
gue estava vivendo. Deixo aqui as
palavras dela, para que possam nos
Inspirar.
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“No finalzinho de 2011, eu estava louca para que 2012 chegasse.
Tinha varios planos e expectativas. Mas, logo no inicio do ano, fui
obrigada a aprender que nem tudo acontece como a gente quer. E
aprendi — e continuo aprendendo — a superar medos, angustias e um
monte de outras coisas.

Vi que precisamos cuidar da nossa saude com muita paz e
sabedoria, pois ela é o que temos de mais importante. O resto, a gente
corre atras. E se ndo conseque correr, a gente anda devagar mesmo!!!
E se mesmo assim cansar, a gente para, bebe uma agua e conta até 30,
50 ou 100. E continua a caminhada logo depois. Ainda estou apren-
dendo a aceitar essas limitacbes. Mas tive a certeza de que ao meu
lado estao as pessoas mais especiais do mundo, que me ajudam a nao
deixar a peteca cair.

Descobri também que, por mais que eu tente levar a vida numa
boa, existem dias que sdo mais dificeis do que outros e, por isso, me
sinto no direito de chorar. Mas eu sei que isso nao vai resolver nada,
entao eu enxugo o rosto, respiro fundo e volto a realidade.

Meu desejo é que 2013 venha com dias melhores, com mais
esperanca, mais alegria, mais forca, mais paciéncia e mais fé. Que eu
nao deixe de sonhar e fazer planos. Assim sera mais facil encarar esses
365 dias. Com mais vontade de viver, com sorriso no rosto e pensa-

mento positivo!”

Stefany
i.m.



CONCLUSOES

Chegamos ao final de nossa jornada pela hipertensao
pulmonar. Percorremos a circulacao pulmonar normal, o que
acontece quando a pressao nos vasos pulmonares sobe, como
chegar a conclusao de que o paciente tem hipertensao
pulmonar, como tratamos a doenca, como vemos se o
tratamento estd sendo suficiente, quando a cirurgia é uma
opcao e o que fazer quando o tratamento nao da certo.

Percorremos também algumas duvidas sobre a vida civil do
paciente com hipertensao pulmonar, como conseguir as
medicacdes, seguros, isencoes fiscais e obtencao de beneficios
previdenciarios. Finalmente, lemos os depoimentos de pacientes
e de familiares com hipertensdo pulmonar. Vimos algumas
vitérias, algumas derrotas, mas todas grandes batalhas. Historias
de luta. Nao muito diferentes da sua, tenho certeza.

Permita-me acrescentar mais uma histéria a todas essas.
Comecei a lidar com pacientes com hipertensao pulmonar ha 20
anos. Nessa época, nao dispunhamos no Brasil de nenhum
tratamento para esses pacientes. Atendi varios pacientes muito
jovens e muito doentes. E pouco podia fazer por eles. Lembro-
me particularmente de uma paciente que desmaiava varias vezes
no intervalo entre as consultas. Ela vinha de longe (Vitéria, no
Espirito Santo) e sempre estava muito cansada e muito inchada.
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Além de algum conforto, até entdo eu nada podia fazer por ela,
ou pelos outros. Isso gerava muita angustia para mim, e muito
sofrimento para eles.

Com o passar do tempo, surgem os primeiros remédios. E
finalmente conseguimos fazer algo mais concreto pelos
pacientes. E eles melhoraram! Muitos deles nao ficaram bons o
bastante, mas comecamos a ver alguma evolucao. No entanto, o
guadro muda de figura de forma bastante radical ha cerca de 14
anos, com o uso de terapia combinada em Sao Paulo. Agora,
sim, havia uma mudanca bastante significativa. A maioria dos
pacientes melhorava bastante. Eles viviam mais, e melhor! Foi
um privilégio ver a mudanca na vida dos pacientes. Uma
mudanca real, palpavel. Suficiente? Claro que ndo. Mas um
cenario infinitamente melhor do que viviamos no passado.

Porém, a doenca é traicoeira. Ela ndo é curada, apenas con-
trolada. Mas permanece la. Os pacientes que reagiram tao bem
guando comecaram a usar associacao de duas medicacoes apés
um periodo (as vezes bem longo, 10 anos) voltaram a piorar,
progressivamente. E a minha paciente capixaba, que tinha me-
lhorado tanto apds a combinacao de medicacdes (nao des-
maiava mais e vivia bem, conseguindo fazer suas atividades coti-
dianas) voltara a piorar. A combinacao de duas medicacdes fun-
cionava, mas apenas até certo ponto, e por um certo periodo.



Muita coisa aconteceu nesse intervalo. Mudamos a forma de
encarar a doenca. Avaliamos de uma forma melhor e tratamos
mais precocemente, de forma mais agressiva. E lembrem-se, ha
trés familias de remédios para hipertensao pulmonar. A partir de
2019 foi-nos permitido associar as trés familias de medi-
camentos, em Sao Paulo. E novamente vimos uma melhora nos
pacientes. Minha paciente voltou a viver bem e a sorrir. Seus exa-
mes melhoraram. E hoje ela tem uma vida préxima do normal e
esta feliz, como quando tiramos a foto no final do capitulo
juntos. Espero que ela assim permaneca por muito tempo. E se
ela piorar? Vamos contar com a evolucao da ciéncia. E com a
benesse do tempo.

Eu vivi essa histéria. Eu vi 0s pacientes que nao tratavam com
nenhum remédio no passado, e 0s que tratam com trés remédios
simultaneos hoje. Isso nao aconteceu de uma hora para outra.
Mas aconteceu. E o que acontecera no futuro? Uma quarta
familia? Quinta? Um remédio que cure? Nao sabemos. Mas
sabemos que estamos evoluindo. O sol nascera amanha. E, com
ele, uma nova esperanca de algo novo, diferente, que, se ndo
resolver a sua doenca, pode atenuar o seu problema.

Viva um dia de cada vez. Tome seus remédios adequa-
damente. Evite o sal e 0 excesso de liquidos. Conheca 0s seus
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direitos. Busque informacao de qualidade. E saiba que vocé ndo
esta sozinho.

Espero que este livro tenha acrescentado algo ao seu
tratamento e, de alguma forma, oferecido informacédo e
seguranca. E, quem sabe, em uma futura edicdo, a sua histéria
esteja aqui, contando sobre os seus sucessos e dificuldades e
orientando outros pacientes. Ou quem sabe talvez eu escreva
um capitulo sobre a cura da hipertensao pulmonar. Afinal, o sol
nascera amanha. Quem sabe o que ele nos trara?




GLOSSARIO

Aderéncia: quando os pacientes tomam as medicacoes na

guantidade e no horario recomendados.

Anemia: doenca em que a quantidade de hemoglobina é mais
baixa do que o normal. Pode acontecer por falta de ferro, falta
de vitaminas ou alteracoes genéticas.

Angina: dor toracica.

Angioplastia: procedimento de desentupimento dos vasos.
Anticoagulantes: medicamentos que diminuem a viscosidade
— "grossura” do sangue — e impedem a formacao de coagulos,
permitindo um fluxo sanguineo melhor.

Antiarritmicos: medicamentos que ajustam o ritmo cardiaco.
BNP: sigla para o termo em inglés brain natriuretic peptide —
peptideo natriurético atrial. Produzido pelo coracao, permite
estimar a quantidade de liquido extra com a qual o coracao tem
de lidar, por estar com a bomba falhando. Quanto maior esse
valor, pior (hd muito liquido em excesso, portanto o coracao
deve estar falhando demais).

Cateter: tubo de plastico que serve para comunicar a parte
interna do paciente com o exterior, servindo como via de saida
(por exemplo de urina, quando colocado na bexiga) ou de
entrada (administracao de remédios, quando colocado na veia).
Para a hipertensao pulmonar, serve para confirmar o diagnéstico
da doenca.

Cateterismo cardiaco: exame que confirma o diagndstico de
hipertensdo pulmonar. E feito com o paciente acordado, e em
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geral nao ha dor (feito com anestesia local, ha apenas a dor da
agulhada inicial e o da anestesia). O médico introduz um cateter
que ird passar por dentro do coracao, até atingir os vasos
pulmonares, e medird os valores da pressao e outros,
importantes para saber como o paciente esta.

Classe funcional: tentativa de colocar uma nota na intensidade
dafalta de ar do paciente. Vai de 1 (pouquissima falta de ar) até 4
(falta de ar muito intensa).

Codagulo: sangue acumulado que forma uma verdadeira rolha e
entope o vaso, impedindo a passagem do sangue.
Concentrador de oxigénio: maquina que retira oxigénio do ar
e torna-o mais concentrado, aumentando, portanto, a sua
quantidade, e depois joga esse ar enriquecido no cateter nasal
do paciente. Movida a energia (elétrica ou bateria).
Diagnéstico: identificacdo médica da causa do problema de
saude.

Dispneia: faltadear.

Diuréticos: medicacdes que eliminam o liquido excessivo
através da urina.

Ecocardiograma: exame ultrassonografico que mede a funcao
do coracao. Nao doi, € um exame nao invasivo.

Edema: inchaco.

Endotelina: substancia produzida nos vasos pulmonares que
serve para contrair os vasos. Quando em excesso, causa
hipertensao pulmonar.



Enfermidade: doenca.

Esclerodermia: doenca em que ha o espessamento de varios
6rgaos por acimulo de uma proteina chamada colageno.
Estratificacdo de risco: estratégia que os médicos usam para
avaliar a gravidade da hipertensao pulmonar. Consiste em olhar
varios parametros ao mesmo tempo para ter uma informacao
mais completa e precisa do quadro cinico do paciente.

Flushing: vermelhidao no corpo.

Gasometria arterial: exame de sangue distinto que serve para
mostrar a concentracao dos gases diluidos no sangue arterial
(que vém direto dos pulmoes). Ou seja, esse exame mostra
muito bem como esta a funcao de troca gasosa pulmonar.
Gene: fragmento do DNA que passa as caracteristicas de pai
para filho.

Hipertensdao Pulmonar: aumento da pressao nos vasos
pulmonares.

Hipertensao Arterial Pulmonar: aumento da pressao nos
vasos pulmonares por conta de doenca nas pequenas artérias.
Hipertensao Pulmonar Tromboembdlica Crénica: aumento
da pressao nos vasos pulmonares por conta de um coagulo nas
artérias, nao totalmente dissolvido com os anticoagulantes.
Hipoespermia: reducao da producao de espermatozoides,
causando infertilidade.

Idiopatica: doenca sem causa definida.

Lupus: doenca em que ha a producao de anticorpos que atacam
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e inflamam os o6rgdos do préprio paciente (chamamos de
autoimune).

Moléstia: doenca.

Off-label: uso de algum medicamento para uma finalidade que
ndo estd na bula, logo ndo foi autorizado pela autoridade
sanitaria nacional, que, no Brasil, é a Anvisa. Nao significa que
ndo funciona, apenas que nao foi avaliada para aquele fim pela
Anvisa. Isso pode ocorrer porgue a empresa que possui a
patente (propriedade) da medicacdo nao solicitou o registro
para aguela indicacao ou porque ndo ha estudos suficientes que
mostrem claramente seu beneficio. As vezes os médicos usam
medicacao off-label por falta de alternativas.

Oxigénio: gas presente no ar, fundamental para a geracao de
energia para as células.

Oximetro: aparelho que mede a oxigenacao do sangue em
funcdo da intensidade do vermelho refletido pelas unhas do
paciente.

Oxido nitrico: substancia produzida nos vasos pulmonares que
serve para dilatar os vasos e permitir um melhor fluxo sanguineo.
Quando em falta, causa hipertensao pulmonar.

Priapismo: erecao peniana prolongada.

Prostaciclina: substancia produzida nos vasos pulmonares que
serve para dilatar os vasos e permitir um melhor fluxo sanguineo.
Quando em falta, causa hipertensao pulmonar.

Sincope: desmaio.



Teratogénico: agente (medicamento, no caso) que causa mal-
formacao em embrides ou fetos.

Trombo-endarterectomia: cirurgia para tratamento da Hiper-
tensao Pulmonar Tromboembélica Crénica.

Trombo: coagulo de sangue.
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