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Hipertensão pulmonar na criança: o que há de novo?
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Introdução: A hipertensão pulmonar persistente do recém-
-nascido (HTPPRN) é uma entidade mais frequente nos RN com 
mais de 34 semanas. O diagnóstico nos RN pré-termo (PT) tem 
vindo a aumentar, havendo grande limitação quanto às opções 
terapêuticas. A Academia Americana de Pediatria não recomen-
da o óxido nítrico inalado (iNO) nos RN com menos de 34 se-
manas.

Objectivos: Os autores apresentam 2 casos de HTP grave 
em PT com diagnósticos de base e evolução clínica distintas. 
Discutem-se eventuais opções ao tratamento.

Caso 1: RNPT 29 semanas, sexo feminino, peso ao nas-
cimento de 1460g. Parto eutócico após rotura prolongada de 
membranas, com índice de Apgar 5/7. Desenvolveu quadro de 
difi culdade respirató ria com necessidade de ventilação invasiva 
(VI), sem melhoria após surfactante, com evolução para HTP 
grave em contexto de sépsis congénita a pneumonia por Esche-
richia coli. Hipoxemia refratária à ventilação de alta frequência 
(VAF), mas com boa resposta ao iNO e sildenafi l. Evolução glo-
bal favorável, sem necessidade de suporte ventilatório ao 11º dia 
e sem outras complicações, nomeadamente neurológicas.

Caso 2: RNPT 30 semanas, sexo masculino, peso ao nas-
cimento de 1840g. Cesariana emergente por descolamento de 
placenta, com índice Apgar 3/4, reanimação e VI após o nasci-
mento. Quadro clínico de hidropsia fetal, com necessidade de 
volemização, suporte inotrópico e ventilatório durante a 1ª se-
mana de vida. Detetada cardiomiopatia hipertrófi ca com obstru-
ção do trato de saída do ventrículo esquerdo, que conduziu ao 
diagnóstico de Síndrome de Noonan. Medicado com propanolol, 
sem agravamento da hipertrofi a, e sob ventilação não invasiva. 
Aos 2 meses (IC 38 semanas), desenvolve quadro de HTP gra-
ve secundária a pneumonia a Adenovírus, sem resposta à VAF, 
suporte inotrópico e terapêutica com iNO e sildenafi l. Óbito veri-
fi cado ao 80º dia de vida.

Comentários: O tratamento da HTP constitui habitualmente 
um desafi o para os neonatologistas, tendo o seu manejo nos 
RNPT limitações terapêuticas importantes. Apesar do iNO não 
estar recomendado nos RNPT, alguns estudos sugerem poder 
haver algum benefício nos casos de rotura prolongada de mem-
branas, oligoâmnios e hipoplasia pulmonar, o que parece ter 
acontecido com o 1º caso. Perante a gravidade da situação e 
patologia de base, não se progrediu no investimento do 2º caso. 
Discute-se eventualmente avançar com outras opções terapêuti-
cas nos casos não respondedores ao iNO.
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Introdução: A transposição das grandes artérias (TGA) re-
presenta 5 a 10% das cardiopatias congénitas Em cerca de 25% 
dos casos, associa-se a comunicação inter-ventricular (CIV), o 
que melhora as trocas gasosas mas agrava a insufi ciência car-
díaca e a doença vascular pulmonar. A hipertensão pulmonar 
persistente em doentes com TGA é uma complicação grave, de 
etiologia mal compreendida, habitualmente resistente à terapêu-
tica e associada a elevada mortalidade.

Caso clínico: Lactente de 2 meses, sexo feminino, com 
diagnóstico pré-natal de TGA, CIV perimembranosa grande e fo-
ramen oval patente. Período neonatal estável, sem necessidade 
de tratamento com prostaglandinas ou de septostomia. Alta da 
maternidade em D3 de vida. Internada eletivamente para reali-
zação de cirurgia paliativa com construção de banding da artéria 
pulmonar e laqueação do canal arterial. No pós-operatório ime-
diato apresentou hipoxemia persistente e acidose metabólica, 
sem melhoria com a otimização das medidas de suporte nem 
com a instituição de óxido nítrico inalado. Confi rmada hiperten-
são pulmonar moderada a grave, com shunt interventricular pre-
dominantemente direito-esquerdo. Decidido realizar septostomia 
de Rashkind em D3 de pós-operatório e iniciar crurarização e 
sildenafi l, verifi cando-se melhoria clínica. Alta após 32 dias, sem 
sedoanalgesia, em ventilação espontânea, hemodinamicamente 
estável sem suporte inotrópico, a tolerar alimentação entérica. 
Ao exame objetivo, de destacar a presença de sopro sistólico, 
sem outras alterações de relevo, nomeadamente no exame neu-
rológico. 

Discussão: O diagnóstico pré-natal permitiu defi nir a estra-
tégia terapêutica atempadamente. Sendo uma forma complexa 
de TGA, foi necessário o tratamento paliativo com banding da 
artéria pulmonar para diminuir o hiperfl uxo pulmonar. O encer-
ramento do canal arterial levou à diminuição da mistura entre as 
duas circulações e ao aumento da resistência vascular pulmonar. 
A realização de septostomia interauricular e a cuidadosa aborda-
gem da hipertensão pulmonar com medidas gerais e vasodilata-
dores pulmonares permitiu uma evolução clínica favorável.

A hipertensão pulmonar associada a TGA exige alto índice de 
suspeita e tratamento agressivo, devendo ser sempre conside-
rada em doentes com instabilidade hemodinâmica e hipoxia no 
pós-operatório imediato.

O planeamento de opções corretivas dependerá da evolução 
anatómica e fi siopatológica. 


