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SAUDE
GABINETE DO SECRETARIO
Resolucgéo SS - 321, de 30-10-2007

Aprova o Protocolo para Tratamento dos portadores de Hipertensao Arterial Pulmonar - HAP, atendidos pelo
Sistema Unico de Saude - SUS, do Estado de S&o Paulo

O Secretario de Estado da Saude,

considerando as disposi¢c@es constitucionais e a Lei Federal n° 8080, de 19 de setembro de 1990, que tratam das
condicdes para a promocdo, protecao e recuperacao da saude, como direito fundamental do ser humano;
considerando a necessidade de sistematizar o atendimento as solicitagbes de medicamentos para Hipertenséo
Arterial Pulmonar, no &mbito do Estado de S&o Paulo;

considerando as opg¢des de medicamentos registrados e aprovados no Pais, com relagdo ao consenso de
especialistas em Pneumologia, resolve:

Artigo 1° - Aprovar o Protocolo Clinico, parte integrante desta Resolucéo, que disciplina e regulamenta as
indicagBes de medicamentos afetos a prevencao da sintomatologia e ao tratamento da HAP.

Artigo 2° - Implementar as a¢8es conjuntas aos Servi¢cos de Pneumologia dos Hospitais Universitarios no ambito
do Estado de Sao Paulo, contando com garantias de acesso a tratamento medicamentoso especifico e
seguimento ambulatorial.

Artigo 3° - Divulgar, sob forma de Anexo, o formulario de solicitagcdo dos medicamentos.

Artigo 4° - Esta resolucdo entrar4 em vigor na data de sua publicacéo.

HIPERTENSAO ARTERIAL PULMONAR

1. INTRODUCAO

A Hipertensao Arterial Pulmonar (HAP) corresponde a uma subcategoria diagnostica da Hipertensao Pulmonar,
sindrome clinica e hemodinamica mais ampla. O termo HAP especifica um conjunto de situa¢des que guardam
semelhancas fisiopatolégicas e que tem sido estudadas em conjunto quanto as possibilidades terapéuticas. O
guadro 1 traz as doeng¢as mais presentes nas casuisticas dos Protocolos Clinicos quanto & correta utilizacdo
dos medicamentos para tratamento da HAP, bem como as demais subcategorias da Hipertens&do Pulmonar.

QUADRO 1 - CLASSIFICACAO DA HIPERTENSAO PULMONAR

1. Hipertensao arterial pulmonar HAP

1.1. Idiopética (HAPI)

1.2. Familial (HAPF)

1.3. Relacionada a doencgas do tecido conectivo (DTC), cardiopatias congénitas (CCg), Hipertensao portal, HIV,
drogas, toxinas.

1.4. HAP com significante envolvimento venoso e/ou capilar

1.5. Hipertens&@o Pulmonar persistente do recém nascido

2. Hipertensdo Pulmonar por doeng¢a do coracao esquerdo

3. Hipertensdo Pulmonar por doeng¢a pulmonar e/ou hipdéxia

4. Hipertensédo Pulmonar por doenca trombotica e/ou embdlica crbnica

5. Sarcoidose, histiocitose, linfangiomatose, compressédo de vasos pulmonares (adenopatias, tumores,
mediastinite fibrosante).

2. DADOS EPIDEMIOLOGICOS

N&o existem dados disponiveis no Brasil sobre a prevaléncia da HAP, mas, embora se tenha a considerar que os
nameros variem de acordo com a regido estudada e metodologia utilizada, estima-se média entre 15 e 70 casos
por milhdo de habitantes, tendo por base estudos realizados na Franca e na Escocia.



Por se tratar de doenca debilitante e incapacitante, que pode levar o paciente a 6bito em curto espaco de tempo,
com sobrevida de apenas dois anos e meio como ocorre na forma idiopatica e com base em bem conduzidos
estudos clinicos que mostram minimo de uma internagéo a cada trés meses para 10% dos pacientes ndo
tratados, considera-se a Hipertenséo Arterial Pulmonar uma doenca de forte impacto econdémico. Ha,

ainda, que se considerar os longos periodos de internagdo a espera de transplante pulmonar que sofrem os
pacientes em situacao de indisponibilidade de tratamento, muitos dos quais evoluindo a 6bito.

3. CLASSIFICACAO INTERNACIONAL DE DOENCAS - CID 10

As modalidades diagndsticas da HAP mais presentes nas casuisticas dos estudos clinicos, cujo tratamento,
portanto, esta melhor suportado por evidéncia, sao:

127.0 - HAP idiopatica

127.8 - HAP associada a cardiopatias congéticas/sindrome de Eisenmenger

m32.1- HAP associada a doencas do tecido conectivo - lupus eritematoso sistémico

m34.8- HAP associada a doengas do tecido conectivo - esclerose sistémica

4. DIAGNOSTICO

4.1. Histéria clinica

Sao avaliados sintomas que traduzem o grau da doenca (dispnéia, cansaco, fadiga, limitacao para atividades
diarias, dor precordial e toracica, tonturas, sincope, cianose, hemoptise) assim como sintomas relacionados ao
acometimento de outros 6rgéos e sistemas, na dependéncia da doenca de base (por exemplo, manifestacbes
articulares nas doencas do tecido conectivo).

4.2. Exame fisico

A propedéutica cardio-pulmonar completa € imperativa.

S&o valorizados o0 aumento de intensidade da segunda bulha, refletindo a hipertensao em territério vascular
pulmonar, assim como os sinais de sobrecarga de camaras cardiacas direitas (estase jugular, visceromegalia,
ascite, edema). As cardiopatias congénitas séo reconhecidas por seus sinais especificos, incluindo a cianose. As
doencas pulmonares cronicas sdo diagnosticadas através de propedéutica especificamente dirigida para o
reconhecimento das sindromes obstrutivas e restritivas.

4.3. Exames laboratoriais

Os objetivos da propedéutica laboratorial complementar séo :

* Obter dados para consubstanciar a suspeita clinica * Investigar as causas da doenga, identificando as
consideradas trataveis

* Estabelecer o diagnéstico funcional, do paciente, de modo geral e, especificamente, da vasculatura pulmonar, a
fim de que possa ser planejado o tratamento apropriado.

A seguir, a relacdo de exames considerados imprescindiveis para o alcance dos objetivos mencionados e
especifica resultados indicativos da presenca de HP e HAP:

* Ecocardiograma

* Eletrocardiograma e radiograma de torax

* Prova de funcdo pulmonar

* Polissonografia / saturometria noturna

* Angiotomografia de térax ou cintilografia de ventilagéo / perfusdo pulmonar

* Ultrassonografia

* Gasometria arterial

* Pesquisa de virus HIV, hepatite Be C

* Transaminases

* Hemograma

* Pesquisa de fator anti-ndcleo, anti-DNA e fator reumatéide

* Provas de funcéo tireoideana

* Exame de fundo de olho

* Cateterismo cardiaco com teste agudo de reatividade vascular

5. CRITERIOS DE INCLUSAO E EXCLUSAO

5.1. CRITERIOS DE INCLUSAO

Seréo considerados portadores de HAP e, portanto, candidatos ao Protocolo de Tratamento, todos os pacientes,
cuja avaliacéao clinica e laboratorial conduza ao diagnéstico de uma das doengas relacionadas na primeira
categoria de classificac@o exposta no quadro 1 (Hipertensdo Arterial Pulmonar). Poderéo, ainda, ser
considerados para tratamento, com base em analise caso a caso, 0s pacientes portadores de hipertenséo
pulmonar por tromboembolismo crénico, ndo indicados ou refratarios ao tratamento cirdrgico
(tromboendarterectomia).

5.2. CRITERIOS DE EXCLUSAO

Pacientes com avaliacéo diagnéstica incompleta, que ndo venha a permitir categoriza-los como portadores de
HAP, ou com avaliagdo completa que nao indique este diagnadstico.

Também serdo excluidos do Protocolo, pacientes que, de acordo com a impressao da equipe clinica que os
avalia, demonstram incapacidade de aderéncia adequada ao tratamento proposto, ou as etapas de reavaliacao
consideradas necessarias para seu seguimento.



6. TRATAMENTO FARMACOLOGICO ESPECIFICO

O tratamento farmacolégico especifico inclui um elenco de drogas que tem sido desenvolvidas e testadas através
de estudos clinicos. Essas drogas incluem quatro categorias: bloqueadores de canais de célcio, protandides,
antagonistas de endotelina, inibidores de fosfodiesterases.

O Quadro 3, abaixo, traz o Algoritmo de orientacéo terapéutica.

Quadro 3 - Algoritmo de orientacéo terapé&utica em HAP

Estabeledmento diagnastico de HAP
Medidas gemis: digitalicos, diureticos, oxigénio,
Anticoagulagdo oral adnica {INR entre 2,0 & 3,0)
Teste de vasorestividade pulmaonar
{axido nitrico, adenosina, prostaciclina)

Resposta positiva Resposta negativa

Blagueadores de

canais de ]a'kj.:. (I/C) Considerar os sintomas
Classe ITI/IV

Classe IV
Resposta Resposta
sustentada n3o sustentada Basentana
Sildenafila Bosertana

e -

medicazdo
SEM RESPOSTA OU PIORA CLINICA

Terapia combinada

Septostomia atrial

Transplante pulmanar

7. ORDEM DE ESCOLHA

Trés categorias estao disponiveis comercialmente, a saber, os bloqueadores de canais de calcio, o antagonista
de endotelina, bosentana, e o inibidor de fosfodiesterase-5, sildenafila.

Os dois ultimos estao registrados na Anvisa com indica¢@o especifica para tratamento de HAP.

Os bloqueadores de canais de calcio, administrados por via oral, constituem o grupo de drogas de escolha para
o tratamento da HAP em pacientes com resposta positiva ao teste de vasoreatividade pulmonar, desde que
portadores da forma idiopatica, ou associada a doencas do tecido conectivo ou ao uso crénico de anorexigenos.



Para todas as outras condi¢cdes da HAP, sera considerado o tratamento por via oral iniciado com uso da
bosentana ou da sildenafila. Considerando-se o nimero de pacientes em classe funcional Il e Il no estudo que
validou o uso da sildenafila para tratamento da HAP, a terapia pode ser iniciada com esta droga, nos pacientes
em situacao funcional II/lll. Considerando-se haver nivel de evidéncia para a utilizacdo da bosentana em
pacientes mais graves, isto €, funcionalmente classe 1V, a terapia pode ser iniciada com esta droga naqueles
pacientes em situacao funcional IlI/IV.

8. Fluxo de dispensacédo para Bosentana e Sidenafil

a. Os pacientes deverdo ser matriculados e acompanhados nos ambulatérios especificos de HAP das
Instituicdes abaixo descritas:

- Hospital das Clinicas da FMUSP

- Ambulatério de Pneumologia

- INCOR

- Hospital Sdo Paulo - UNIFESP

- Santa Casa de Misericordia de S&o Paulo

- Instituto Dante Pazzanese

- Hospital de Clinicas - UNICAMP

- Hospital das Clinicas - FMUSP - Ribeirdo Preto

- Hospital de Base - FUNFARMA - Sao José do Rio Preto

b. Os médicos desses servigos devem fazer a solicitagdo dos medicamentos em formulario especifico (Anexo 1).
Essa solicitacdo sera avaliada pelo Comité de Especialistas em HAP, formado pelos responsaveis dos servi¢os
acima mencionados, de modo que a indica¢éo seja referendada por pelo menos dois especialistas em HAP.

c. A solicitacdo, uma vez aprovada, é encaminhada para a Farmacia de Dispensacédo de Medicamentos de Alto
Custo correspondente ao local de moradia do paciente, que providenciara o fornecimento da medicacéo ao
paciente.

d. As solicitacdes deveréo ser refeitas pelo médico dos servigos especializados a cada 3 meses em formulario
especifico de seguimento de pacientes com HAP (Anexo 2).

e. Os pacientes que apresentarem solicitacdo de medicamentos para o tratamento especifico de HAP que nao
estiverem em acompanhamento nos servicos acima mencionados deverdo ser encaminhados para esses
servigos pela Farmacia de Medicamentos de Dispensacgéo Excepcional para avaliagdo e acompanhamento. Nao
serdo aceitos os formularios especificos (Anexos 1 e 2) que ndo sejam oriundos dos servigos especializados
em acompanhamento de pacientes com HAP mencionados no item a



Secretaria de Estado da Salde da S50 Paulo

Formulario para Solicitacio de Medicamentos -HAP
| €ID Principal: CID Secundério:

Mome do paciente:

Endarzgo:

CEP: | Municipio:

Jur: |

Data de nascimento:

Nome da me:

Unidad e solicitante:

CMES:

Mimero do prontuario do paciente na Unidade:

CNS / paciente:

Tipo de tratamento

Medicamento

Posologia

o bosentana

0 slidenzflia

o lloprost

Exam es

Resultado

Ecocardiograma Bidimeanskonal

R¥ Torax

Prowva de FungSo Pulmanar

Tomografls de Alta Resolugio

Polissonografla/ Saturametria Noturna

Anglotomografla de Taras/Cintlkegrafls VentllzgSo PerfusSo

Tomografla Hellooldalf Anglorressondncla

Catetersmo Cardizoo

FAM FR
ANCA

Antl-HIV

T=H

T3 T4

PPF - BX reto

TGO

TGP

Funda de Olho

TEMC

Hemoglobina

Leuchcitos

Plaquetas

[akA: ] ] CHNS | médicn responsivel:

Carimibd CPF imédion nes ponsdvel:

Assinalura

RECIBO

| Data I { { Assinsium do paciente [ responsdvel:




ﬂ Sacretaria da Estado da Sadde de Sao Paulo
Formiulario para Solicitacio de Madicameantos —-HAP

Ficha da Acom panhamento Samastral

CID Principal: ____ . . CID Secundéario:
Mome do paciente:
Enderegao:
CEP: | Municipia: | | ur: |
Data de nascimanto:
Nome da m3e:

Unidade solicitante:

CMES:
Nimero do prontuario do paciente na Unidade:
CNS [ paciente:
Tipo de tratamento
Medicamento Posologia
= bosentana
= slidenafia
= lloprost
Exames Data Resultado
Classe funcional o1 On Om O

Teste de caminhada & min.

TGO(*)

TGP(*)

Fundo de olhof*=}

Data: i Fi CHS/médico responsavel:
Carimbo CPF/médico responsavel:
Assinatura
RECIBO

I Data: I P Assinatura do paciente fresponsavel:




