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RESUMO 

Introdução: A hipertensão pulmonar (HAP) é um importante problema de saúde global, 

fortemente associada a elevada morbimortalidade. Entre 5 a 10% dos adultos com cardiopatias 

congênitas (CC) desenvolvem HAP, cujo diagnóstico, apesar de mais frequente na infância, 

tem sido crescente em adultos, tendo em vista o aumento da sobrevida pediátrica. A prevalência 

estimada, no Brasil, é de cerca de 2 milhões de pacientes afetados pela HAP. A progressão da 

HAP-CC é lenta e a história natural depende do tamanho e da localização do defeito 

relacionado. Objetivo: Descrever o perfil de apresentação clínica e epidemiológico de adultos 

acima de 18 anos com CC que desenvolveram HAP durante o acompanhamento no ambulatório 

de CC do PROCAPE no período de 2014-2024. Método: Trata-se de um estudo de corte 

transversal, epidemiológico e observacional, no qual os dados foram analisados a partir de 

prontuários, dos últimos 10 anos (2014-2024), de pacientes ambulatoriais com diagnóstico de 

CC, e que desenvolveram HAP. O período do estudo ocorreu entre dezembro de 2024 e abril 

de 2025. Dos 630 pacientes acompanhados no ambulatório, após os critérios de elegibilidade e 

tratamento estatístico, a amostra final foi de 115 pacientes com diagnóstico de HAP. 

Resultados: O estudo analisou pacientes atendidos, nos últimos dez anos, no ambulatório de 

Cardiopatia Congênita do PROCAPE. Nos sujeitos estudados, 115 pacientes apresentavam 

HAP identificada por ecocardiograma e/ou cateterismo cardíaco direito. Dentre esses, 69,6% 

eram mulheres; 88,7% dos pacientes se identificaram como pardos; 26,1% moravam no Agreste 

do estado de Pernambuco; 33,91% possuíam HAS como principal comorbidade; 85,22% 

apresentavam dispneia como principal sintoma; 45,2% tinham CIA, sendo que 90,4% desses 

apresentaram o subtipo ostium secundum; 6,96% possuíam Síndrome de Down; 27,8% 

apresentaram a forma mais grave da HAP, a Síndrome de Eisenmenger, 37,39% apresentavam 

arritmias ventriculares; 31,25% utilizavam monoterapia como tratamento; 91,8% tiveram 

alteração com dilatação das câmaras direitas no ecocardiograma e 67,86%, hiperresistência 

pulmonar no cateterismo de câmara direita. Conclusão: O presente estudo reforça a relevância 

do diagnóstico precoce e do acompanhamento sistemático de pacientes com HAP-CC, 

sobretudo pacientes que apresentam contextos de vulnerabilidade socioeconômica. Dessa 

forma, destaca-se a necessidade de fortalecimento do seguimento assistencial, com o intuito de 

reduzir a morbimortalidade, otimizar o manejo clínico e melhorar o prognóstico desses 

pacientes. 

 

Palavras-chave (DeCS): Hipertensão Arterial Pulmonar. Cardiopatias Congênitas. 

Epidemiologia Clínica. 



 
 

   

 

ABSTRACT 

Introduction: Pulmonary hypertension (PH) is a major global health problem strongly 

associated with high morbidity and mortality. Between 5–10% of adults with congenital heart 

disease (CHD) develop PH, a condition more frequently diagnosed in childhood but 

increasingly recognized in adults due to improved pediatric survival. In Brazil, the estimated 

prevalence of PH is about 2 million patients. The progression of CHD-associated PH (CHD-

PH) is typically slow, and its natural history depends on the size and location of the underlying 

defect. Objective: To describe the clinical and epidemiological profile of adults aged ≥18 years 

with CHD who developed PH during follow-up at the CHD outpatient clinic of PROCAPE 

between 2014 and 2024. Methods: This is a cross-sectional, epidemiological, and observational 

study in which data were analyzed from medical records over the past 10 years (2014–2024) of 

outpatients diagnosed with CHD who developed PAH. The study period took place between 

December 2024 and April 2025. Of the 630 patients followed in the outpatient clinic, after 

applying eligibility criteria and statistical processing, the final sample consisted of 115 patients 

diagnosed with PAH. Results: The study analyzed patients treated over the past ten years at the 

Congenital Heart Disease outpatient clinic of PROCAPE. Among the studied subjects, 115 

patients had PAH identified by echocardiography and/or right heart catheterization. Of these, 

69.6% were women; 88.7% self-identified as mixed race; 26.1% lived in the Agreste region of 

the state of Pernambuco; 33.91% had systemic arterial hypertension as the main comorbidity; 

85.22% presented dyspnea as the main symptom; 45.2% had ASD, of which 90.4% were of the 

ostium secundum subtype; 6.96% had Down syndrome; 27.8% presented the most severe form 

of PAH, Eisenmenger syndrome; 37.39% had ventricular arrhythmias; 31.25% were under 

monotherapy as treatment; 91.8% showed right chamber dilation on echocardiography; and 

67.86% had pulmonary vascular resistance elevation on right heart catheterization. 

Conclusion: This study highlights the importance of early diagnosis and systematic follow-up 

of patients with CHD-PH, particularly in socially and economically vulnerable contexts. 

Strengthening long-term care is crucial to reducing morbidity and mortality, optimizing clinical 

management, and improving patient prognosis. 

Keywords: Pulmonary Arterial Hypertension; Congenital Heart Disease; Clinical 

Epidemiology. 
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1 INTRODUÇÃO 

 A Hipertensão Pulmonar (HP) é um conjunto de doenças que envolve múltiplas 

condições clínicas responsáveis pelo aumento da pressão no território vascular pulmonar,1 

configurando um grande problema de saúde global, com impacto substancial na 

morbimortalidade.2 Atualmente, estima-se que a prevalência seja de aproximadamente 1% da 

população mundial, afetando todas as faixas etárias, com predomínio em indivíduos com mais 

de 65 anos.2 Globalmente, a doença cardíaca esquerda (DCE) é a principal causa de HP, seguida 

da doença pulmonar, especialmente a doença pulmonar obstrutiva crônica (DPOC).2 

No Reino Unido, a prevalência de HP dobrou na última década, atingindo 125 casos por 

milhão de habitantes.3 Na América Latina, as principais causas são: esquistossomose (cerca de 

1 milhão de pessoas afetadas no Brasil), a altitude elevada (especialmente nos Andes) e as 

doenças cardíacas congênitas (DCC)⁴. Cerca de 80% dos pacientes vivem em países em 

desenvolvimento, onde a HP se associa frequentemente às DCC e às doenças infecciosas, como 

esquistossomose, HIV e cardiopatia reumática². No Brasil, a Sociedade Brasileira de 

Pneumologia e Tisiologia (SBPT) estima uma prevalência de 2 milhões de casos, sendo 100 

mil de hipertensão arterial pulmonar (HAP), necessitando de tratamento específico. 

Independentemente da etiologia, a HP relaciona-se a piora progressiva dos sintomas e maior 

mortalidade². 

A HP é definida por uma pressão arterial pulmonar média (PAPm) superior a 20 mmHg 

em repouso, conforme avaliação hemodinâmica por cateterismo cardíaco direito (CCD).1 Em 

condições fisiológicas, a PAPm em repouso é de 14 ± 3 mmHg, com o limite superior da 

normalidade em torno de 20 mmHg.5,6 Embora a hemodinâmica represente o elemento central 

da caracterização da HP, o diagnóstico e a classificação finais devem refletir todo o contexto 

clínico e considerar os resultados de todas as investigações.1  

Atualmente, classifica-se a HP em cinco grupos distintos, de acordo com o mecanismo 

predominantemente responsável pelo aumento pressórico na circulação pulmonar ou de acordo 

com o território vascular mais comprometido7. No grupo 1, está a HAP associada às DCC 

(HAP-CC)7, com pacientes que apresentam desde sintomas leves até Síndrome de Eisenmenger 

(SE),8 expressão mais grave da HAP, com inversão do fluxo sanguíneo pelo defeito cardíaco, 

que passa, então, a ser da direita para a esquerda quando a resistência vascular pulmonar excede 

a sistêmica, com hipoxemia e consequente de cianose.9  Outros pacientes com HAP-CC estão 

no Grupo 2 (HP por DCE), e certas cardiopatias congênitas (CC) complexas, mais raras, são 

classificadas como grupo 5, de mecanismos incertos ou multifatoriais.7 
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Quadro 1- Classificação clínica da  HP segundo mecanismos fisiopatológicos. 

Adaptado dos Anais do 6º World Symposium on Pulmonary Hypertension (6º WSPH), Simonneau et al., 2018. 
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A HAP é uma doença da circulação pulmonar de amplo espectro clínico e com alta taxa 

de morbidade e mortalidade, caracterizada por elevações sustentadas da pressão arterial 

pulmonar10, em decorrência de vasoconstrição e remodelamento do território vascular, levando 

ao aumento da resistência vascular pulmonar (RVP), com consequente sobrecarga imposta ao 

ventrículo direito (VD), progressiva insuficiência ventricular direita e óbito.11,12 Trata-se, 

portanto, de uma situação clínica rara e grave, acometendo entre 2 a 5 pacientes por milhão de 

adultos por ano, afetando mais frequentemente mulheres do que homens (1,7:1), tornando-se 

mais comum a partir da segunda década de vida.2 Do ponto de vista hemodinâmico, tal 

vasculopatia tem sido arbitrariamente definida como PAPm ≥20 mmHg, medida por CCD.7 

Classicamente, utilizou-se o nível de 25 mmHg para defini-la,13 mas estudos recentes sugerem 

que níveis menores já estão associados ao pior prognóstico.14 A elevação da resistência acarreta 

aumento das pressões do sistema, representando maior da carga imposta ao VD, que evolui com 

progressiva insuficiência, sendo a principal causa dos sintomas associados à doença.15 

Estima-se que 5 a 10% dos adultos com CC desenvolvem HAP 8 e, embora na maior 

parte dos casos de HAP-CC o diagnóstico seja feito em crianças, a distribuição da doença vem 

mudando ao longo das últimas décadas.8,16 A prevalência de CC em adultos aumentou entre o 

período de 1985 e 2000, provavelmente devido à maior sobrevida dos pacientes pediátricos até 

a idade adulta.8,16 A progressão da HAP-CC é lenta, e os pacientes podem sobreviver por 

décadas após o diagnóstico.17 Vários defeitos cardíacos congênitos podem estar associados à 

HAP, e a história natural da HAP-CC depende do tamanho e da localização do defeito 

relacionado. Mesmo em comunicações interatriais grandes, formas graves de HAP são raras. 

Em pacientes com grandes comunicações interventriculares ou grandes canais arteriais, a 

incidência chega a 50-70% e próximo a 100% em adultos com truncus arteriosus ou 

transposição das grandes artérias com comunicação interventricular (cardiopatias complexas).18 

O grau de comprometimento é maior e a sobrevida menor quanto mais complexo for o 

defeito.19,20 

A HAP pode se desenvolver por aumento do fluxo ou da RVP e evoluir para quadro 

irreversível, como descrito a seguir:21 
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1) Fase reversível:  

- HAP por aumento de fluxo: cardiopatias com shunt sistêmico-pulmonar: comunicação 

interventricular (CIV), defeito do septo atrioventricular (DSAV), persistência do canal arterial 

(PCA), etc.  

- HAP por congestão venosa: cor triatriatum, estenose mitral, estenose de veias pulmonares, 

insuficiência ventricular esquerda. 

2) Fase irreversível:  

- Doença vascular pulmonar obstrutiva: HAP idiopática e SE. 

A HAP-CC é mais comum em pacientes com lesões de shunt e, geralmente, mais velhos, 

associando-se a excesso de mortalidade e maiores custos de saúde. O diagnóstico precoce e o 

reparo da CC diminuem a porcentagem de pacientes que desenvolvem HAP grave, como a 

SE.18,22 No entanto, o número geral de pacientes com HAP-CC está aumentando, uma vez que 

mais pacientes com CC complexa e paliada sobrevivem até a idade adulta.20 

Portanto, este estudo tem como objetivo a análise descritiva do perfil clínico e 

epidemiológico dos pacientes com HAP decorrente de CC, bem como a identificação dos 

fatores associados ao seu desenvolvimento, com a finalidade de determinar possíveis medidas 

para sua prevenção. Embora existam estudos sobre HAP em diferentes contextos, a inclusão de 

dados do estado Pernambuco irá enriquecer a compreensão global dessa condição e permitir 

comparações entre diferentes populações.   

Com isso, objetiva-se facilitar a identificação dos casos de HAP nos portadores de CC, 

com base nos pacientes acompanhados no ambulatório de CC do Pronto–socorro Cardiológico 

Universitário de Pernambuco (PROCAPE) no período de 2014 a 2024, a fim de traçar um amplo 

e robusto perfil epidemiológico, o qual fornecerá subsídios para o diagnóstico precoce dessa 

condição, bem como a implementação de formas de intervenção em momentos mais iniciais da 

doença, promovendo uma compreensão mais abrangente dessa entidade clínica.  

 

2 OBJETIVOS 

2.1 Objetivo Geral  

 Descrever o perfil de apresentação clínica e epidemiológica de adultos acima de 18 anos 

com CC que desenvolveram HAP durante o acompanhamento no ambulatório de CC do 

PROCAPE no período de 2014-2024. 

2.2 Objetivos Específicos 

 Determinar a prevalência de HAP nos adultos com CC  
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 Identificar a CC mais associada à HAP  

 Avaliar as características clínicas e desfecho (óbito) dos pacientes com HAP decorrente 

de CC 

 Identificar os fatores de risco dos pacientes com CC que contribuem para o 

desenvolvimento da HAP. 

 Comparar os dados encontrados na análise com os descritos na literatura. 

 

3 MÉTODOS  

3.1 Desenho do estudo 

Trata-se de um estudo transversal, epidemiológico e observacional, com análise de 

prontuários dos últimos 10 anos (2014-2024) de pacientes ambulatoriais com diagnóstico de 

CC, e que desenvolveram HAP. 

 

3.2 Local do estudo 

A pesquisa foi realizada no ambulatório de CC do PROCAPE, localizado na R. dos 

Palmares, s/n - Santo Amaro, Recife - PE, 74970-240. 

 

3.3 Período do estudo 

Início em dezembro de 2024, estendendo-se até abril de 2025. 

 

3.4 População alvo/Amostra do estudo 

3.4.1 População-alvo 

Adultos (≥18 anos) com CC em seguimento no ambulatório de CC do PROCAPE, no 

período de dez anos (2014-2024). 

 

3.4.2 Amostra do estudo 

Todos os pacientes da população-alvo que desenvolveram HAP.  

 

3.5 Critérios de seleção dos participantes/ Procedimentos para seleção de participantes 
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3.5.1 Critérios de inclusão 

 Pacientes acompanhados no ambulatório de CC do PROCAPE com idade acima de 18 

anos, durante o período de dez anos (2014-2024). 

 HAP confirmada por cateterismo cardíaco direito e/ou achados sugestivos no 

ecocardiograma.  

 

3.5.2 Critérios de exclusão 

 Ausência do diagnóstico de CC.  

 Dados clínicos ou demográficos insuficientes nos sistemas de registro. 

 Pacientes que compareceram apenas uma vez ao serviço para a emissão de parecer 

cardiológico, sem seguimento clínico.  

 Pacientes cujos registros médicos revelaram a interrupção do acompanhamento clínico, 

indicando ausência em consultas subsequentes, seja por transferência para outra unidade 

de saúde especializada ou por razões não identificadas. 

 

3.5.3 Procedimentos para captação e acompanhamento dos participantes 

Após análise e aprovação do projeto, os pesquisadores elaboraram um instrumento de 

coleta de dados em planilha eletrônica (Microsoft Excel), com as variáveis de análise 

previamente definidas, e foram capacitados para preenchê-lo de forma padronizada.  

A planilha foi composta por variáveis sociodemográficas (idade, sexo, raça, 

escolaridade, residência), hábitos de vida (etilismo e tabagismo), história prévia de cirurgia 

cardíaca, bem como variáveis clínicas, como o tipo de CC, gravidade clínica, níveis da pressão 

pulmonar através do ecocardiograma transtorácico, presença de síndromes genéticas, outras 

comorbidades associadas, presença de arritmias, sintomatologia dos pacientes, tratamento 

medicamentoso para a HAP e desfecho (óbito).  

A partir disso, foram extraídas informações dos prontuários médicos dos pacientes 

elegíveis para o estudo. Para coleta de dados de forma mais eficaz, os participantes da pesquisa 

fizeram esquema de revezamento semanalmente no PROCAPE para acessar os prontuários e 

extrair as informações em acordo com o serviço de saúde. 
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3.6 Variáveis de análise 

 

3.6.1 Variáveis epidemiológicas 

Idade, sexo, raça, escolaridade, residência, etilismo e tabagismo.  

 

3.6.2 Variáveis clínicas 

Tipo de CC, história prévia de cirurgias cardíacas, gravidade clínica da HAP (leve, 

moderada, grave, SE), níveis pressóricos arteriais pulmonares, presença de síndromes 

genéticas, outras comorbidades associadas, sintomatologia dos pacientes, presença de arritmias 

e uso de medicamentos para o tratamento da HAP.  

 

3.6.3 Desfecho 

Óbito  

 

3.7 Processamento e análise de dados 

Foi conduzida análise descritiva para caracterizar as variáveis estudadas. As variáveis 

qualitativas foram descritas por meio de frequências absolutas e percentuais, enquanto as 

variáveis quantitativas foram analisadas através de medidas de tendência central, como a média 

e a mediana, e de dispersão, como o desvio padrão e valores máximos e mínimos. 

3.8 Aspectos éticos 

Todos os princípios éticos, baseados na Declaração de Helsinque e na resolução 

466/2012 do Conselho Nacional de Saúde (CNS) foram cumpridos durante o seguimento da 

pesquisa. Salientamos que o projeto não envolveu a participação de voluntários humanos, 

apenas a averiguação dos prontuários médicos, sendo, então, solicitada a dispensa do Termo 

de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) (APÊNDICE A). Inicialmente, os 

pesquisadores deram entrada da pesquisa no Comitê de Ética e Pesquisa (CEP) da instituição 

para sua aprovação ética, sendo submetida à plataforma Brasil em 20/08/2024, recebida para 

análise ética no CEP Complexo Hospitalar HUOC/PROCAPE em 26/09/2024 (APÊNDICE 

B) e aprovada por este mesmo comitê  em 01/10/2024 (APÊNDICE C). Enfatiza-se, ainda, 

que, a coleta dos dados foi iniciada somente após a assinatura da carta de anuência pelas 
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chefias imediatas responsáveis pelo ambulatório de CC do PROCAPE e direção hospitalar 

(APÊNDICE D), bem como após a aprovação do setor responsável pelos prontuários dos 

pacientes do estudo (APÊNDICE E) . As informações foram guardadas com sigilo, a fim de 

manter a confidencialidade; e os dados que possam identificar os indivíduos serão 

resguardados pela equipe de pesquisadores, com acesso restrito entre os envolvidos no 

estudo, sendo o termo de compromisso assinado por toda a equipe de pesquisa (APÊNDICE 

F). Não houve nenhum conflito de interesse durante a realização da pesquisa.  

  



20 

 

   

 

4 RESULTADOS 

 

4.1 Características da amostra total do estudo 

O estudo contou com uma amostra total de 630 pacientes, os quais haviam sido 

atendidos, ao menos uma vez, no ambulatório de CC do PROCAPE no intervalo de 10 anos 

(01/01/2014 a 04/12/2024). Após verificação dos critérios de elegibilidade, 595 pacientes foram 

incluídos na pesquisa e 35 foram excluídos. Entre os 595 pacientes incluídos, 115 (19,33%) 

apresentavam algum sinal de HAP identificado por ecocardiograma e/ou cateterismo cardíaco 

direito e, portanto, eram elegíveis para a presente análise. (FLUXOGRAMA 1)  

Fluxograma 1- Captação e acompanhamento dos participantes 

 

 

   

 

 

 

                 

 

 

 

 

 

 

 

 

fluxograma 2 

 

4.2 Características demográficas e clínicas da amostra 

A média de idade foi de 50,0 anos (DP = 18,4), com variação de 19 a 88 anos. A maioria 

dos pacientes era do sexo feminino (69,6%), e 88,7% se autodeclararam pardos. Em relação à 

residência, observou-se que maior parte dos pacientes residia na Região Metropolitana do 

Recife (53%), seguida pelo Agreste (26,1%).6,96% dos pacientes apresentavam síndrome de 

Down (SD). 16,5% dos pacientes tiveram histórico de cirurgia cardíaca prévia. (TABELA 2)  

Pacientes acompanhados no 
ambulatório de CC do PROCAPE no 
intervalo de 10 anos (01/01/2014 a 

04/12/2024) 

(n=630) 

Pacientes incluídos no estudo 

(n=595) 

 

Ausência de informações registradas no prontuário 

(n=1) 

 

Não apresentavam sinais de HAP (n=479) 

 

 

 

 

     Pacientes excluídos da amostra (n=35):        

    • Ausência de diagnóstico de CC (n=9) 

    • Dados clínicos ou demográficos insuficientes 
nos sistemas de registro (n=9) 

    • Idade inferior a 18 anos (n=7) 

    • Comparecimento único ao serviço apenas para 
emissão de parecer cardiológico, sem seguimento 
clínico (n=10)        

 

 

 

Apresentavam sinal de HAP 

(n=115) 
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Tabela 1- Perfil sociodemográfico e características clínicas da população estudada 

Variável Categoria/Estatística Anos  

Idade atual (anos)  

Média 

 

50,0 

 

 Desvio-padrão 18,4  

 Mínimo 19  

 Máximo 88  

Variáveis  Contagem (n =115)  % do total 

Sexo  

Masculino 

 

35 

 

30,4 

 Feminino 80 69,6 

Raça/Etnia  

Branca 

 

7 

 

6,1 

 Parda 102 88,7 

 Preta 2 1,7 

 NI 4 3,5 

Residência  

Agreste 

 

30 

 

26,1 

 Outro estado 4 3,5 

 RMR 61 53 

 Sertão 7 6,1 

 São Francisco 1 0,9 

 Zona da Mata 12 10,4 

Síndrome genética  

Síndrome de Down 

 

8 

 

6,9 

Cirurgia cardíaca 

prévia 

 

Sim 

 

19                                 

 

16,5 

 Não 87 75,7 

 NI 9 7,8 

Fonte: Elaboração própria (2025). 
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4.3 Estilo de vida e comorbidades 

A maioria dos pacientes não era tabagista (63,5%) nem etilista (68,7%). Com relação a 

comorbidades, as mais prevalentes foram: Hipertensão arterial sistêmica (33,9%); Insuficiência 

cardíaca (14,8%); Hipotireoidismo (10,4%); Diabetes mellitus (11,3%); Obesidade (7,8%). 

(TABELA 3) 

Tabela 2 - Hábitos de vida e principais comorbidades dos participantes do estudo 

Variáveis Contagem (n =115)  % do total 

Etilista   

     Não  79 68,7 

     Sim 8 7,0 

     NI 28 24,3 

Tabagista   

     Não  73 63,5 

     Sim 17 14,8 

     NI 25 21,7 

Comorbidades   

     HAS 39 33,9 

     DM 13 11,3 

     DPOC 5 4,3 

     Hipotireoidismo 12 10,4 

     IC 17 14,7 

     Obesidade 9 7,8 

     Epilepsia 

     Depressão 

     TAG 

      DRC 

      Asma 

      IRA 

      DHC 

    Síndrome de Cimitarra 

    DAC 

     Sem comorbidades 

5 

2 

2 

5 

5 

2 

4 

1 

4 

34 

 

4,3 

1,7 

1,7 

4,3 

4,3 

1,7 

3,4 

0,8 

3,4 

29,5 

Fonte: Elaboração própria (2025). 

 

4.4 Perfil da cardiopatia congênita 

As cardiopatias mais comuns foram: Comunicação interatrial (CIA) (45,2%), sendo que 

90,4% dos pacientes com CIA apresentam o subtipo ostium secundum (OS) ;Cardiopatias 

associadas (28,7%); CIV (7,8%) e PCA (6,1%). Cerca de 34,8% realizaram cirurgia corretiva. 

(TABELA 4) 



23 

 

   

 

Tabela 3- Frequência dos diferentes tipos de cardiopatias congênitas nos pacientes analisados 

Variáveis Contagem(n= 115) % do total 

Tipo de cardiopatia congênita    

     Cardiopatias associadas 33 28,7 

     CIA 52 45,2 

            1.OS 47  

     CIV 9 7,8 

     DSAV 4 3,5 

     Outras 9 7,8 

     PCA 7 6,1 

     NI 1 0,9 

Fonte: Elaboração própria (2025). 

 

4.5 Gravidade da HAP no Ecocardiograma 

A avaliação ecocardiográfica da gravidade da HAP indicou: 40% moderada; 34,8% 

grave; 21,7% leve. 27,8% tinham a SE como diagnóstico confirmado. (TABELA 5) 

Tabela 4- Classificação ecocardiográfica e clínica da gravidade da Hipertensão Arterial 

Pulmonar 

Variáveis Contagem(n= 115) % do total 

Gravidade da HAP no ecocardiograma   

     Leve  25 21,7 

     Moderada 46 40,0 

     Grave 40 34,7 

     NI 4 3,4 

Gravidade clínica   

     Síndrome de Eisenmeger 32 27,8 

Fonte: Elaboração própria (2025). 
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4.6 Dados hemodinâmicos e ecocardiográficos 

4.6.1 Ecocardiografia 

Estavam disponíveis ecocardiogramas de 110 pacientes. A média da Pressão Sistólica 

da Artéria Pulmonar (PSAP) foi de 74,7 mmHg (DP = 27,2), enquanto a média da PAPm foi 

de 46,8 mmHg (DP = 20,6). (TABELA 6) 

Tabela 5- Parâmetros hemodinâmicos obtidos por ecocardiografia dos pacientes estudados 

Variáveis mmHg  

PSAP    

     Média 74,7  

     Mediana 76,0  

     Desvio-padrão 27,2  

     Mínimo 30,0  

     Máximo 135,0  

PAPm – último ecocardiograma   

     Média 46,8  

     Mediana 41,0  

     Desvio-padrão 20,6  

     Mínimo 22,0  

     Máximo 102  

Fonte: Elaboração própria (2025). 

No ecocardiograma, os principais achados encontrados foram: Dilatação de câmaras 

direitas em 87,8%; Insuficiência tricúspide (IT) em 67,8%; Hipertrofia do ventrículo direito 

(HVD) em 36,5%; Disfunção sistólica do VD em 30,4%; Dilatação da artéria pulmonar em 

29,6%; Insuficiência pulmonar (IP) em 22,6%; e derrame pericárdico em 4,3%. Do total de 

pacientes, 47% tinham a função sistólica do VD normal/preservada; 30,4% tinham disfunção 
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sistólica do VD; 1,7% tinham atrialização do VD e apenas um paciente (0,9%) apresentou 

disfunção diastólica do VD.  (TABELA 7) 

Tabela 6- Achados estruturais e funcionais encontrados no ecocardiograma dos pacientes 

Variáveis Contagem(n =115) % do total 

     Dilatação das câmaras direitas 101 87,8 

Hipertrofia do VD 42 36,5 

Insuficiência tricúspide  78 67,8 

Insuficiência pulmonar  26 22,6 

Dilatação da Artéria pulmonar 34 29,6 

Derrame pericárdico 5 4,3 

Função do VD   

 Disfunção sistólica do VD 35 30,4 

 Função sistólica normal/preservada 54 47,0 

 Atrialização do VD 2 1,7 

 Disfunção diastólica do VD 1 0,9 

 Não descrita/indisponível 19 16,5 

Fonte: Elaboração própria (2025). 

4.6.2 Cateterismo 

Estavam disponíveis no sistema o cateterismo cardíaco de 28 pacientes. Desse total, 

67,9% apresentaram hiperresistência pulmonar; 28,6% tiveram teste de vasorreatividade 

positivo, enquanto 14,29% apresentaram HAP com resistência vascular normal.  (TABELA 8) 

Tabela 7- Perfil hemodinâmico obtido pelo cateterismo cardíaco direto 

Variáveis Contagem (n = 28) % do total 

Cateterismo cardíaco 28  

     Hiperresistência pulmonar  19 67,6 

     Teste de vasorreatividade com resposta positiva  8 28,5 

     HAP com resistência vascular normal 4 14,2 
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Fonte: Elaboração própria (2025). 

 

4.7 Sintomatologia e arritmias 

A principal queixa foi dispneia (85,2%), seguida de: Palpitações (36,5%); Edema de 

membros inferiores MMII (26,09%); Dor torácica (23,48%); ortopneia (15,65%); DPN 

(13,04%); Cianose (12,17%); tontura (8,70%; lipotimia (4,35%) e pré-síncope (3,48%). 

(TABELA 9) 

Tabela 8- Distribuição da sintomatologia dos pacientes com HAP-CC 

Variáveis Contagem (n = 115) % do total 

Dispneia 98 85,2 

DPN 15 13,0 

Palpitações 42 36,5 

Edema de MMII 30 26,1 

Ortopneia 18 15,7 

Cianose 14 12,2 

Dor torácica 27 23,4 

Tontura 10 8,7 

Lipotímia 5 4,3 

Pré-síncope 4 3,5 

Astenia 3 2,6 

Fadiga 1 0,9 

Assintomático 9 7,8 

NI 1 0,9 

Fonte: Elaboração própria (2025). 

 

Arritmias estavam presentes em 39,1%, sendo mais frequentes as ventriculares  

(51,3%); supraventriculares (37,39%); Fibrilação atrial (FA) (14,78%) e Flutter Atrial (FLA) 

(9,57%). (TABELA 10) 
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Tabela 9- Prevalência e tipos de arritmia nos participantes com HAP-CC 

Variáveis Contagem (n = 115) % do total 

Supraventricular 43 37,3 

Ventricular 59 51,3 

FA 17 14,7 

FLA 11 9,5 

Sem arritmias 45 39,1 

NI 1 0,8 

Fonte: Elaboração própria (2025). 

 

4.8 Terapias medicamentosas utilizadas 

48 indivíduos faziam uso de medicamentos para o tratamento da HAP (41,7%), sendo 

que 15 pacientes faziam esquema de monoterapia (31,25%), enquanto 33 indivíduos usavam 

esquemas em associação de medicamentos (68,75%). Dos que usavam apenas um medicamento 

anti-hipertensivo, 13 utilizavam somente a Sildenafila (27,08%) e 2 faziam uso apenas da 

Bosentana (4,17%). Dentre os que faziam associação medicamentosa, a combinação mais 

comum foi: Sildenafila e Bosentana (54,17%); Assim, os medicamentos anti-hipertensivos 

pulmonares mais usados foram: Sildenafila (95,8%) e Bosentana (68,8%) (TABELA 11) 

Tabela 10- Uso de terapias específicas e combinações medicamentosas para HAP 

Variáveis 
Contagem 

(n= 115) 

% do 

total 

Uso de medicamento para HAP   

     Sim 48 41,7 

     Não  66 57,4 

     NI 1 0,9 

Terapia medicamentosa única   

     Total 15 31,25 

          Sildenafila 13 27,1 

          Bosentana 2 4,1 

Associação medicamentosa   

     Total 33 68,7 

          Sildenafila + Bosentana 26 54,2 

          Sildenafila + Ambrisentana 1 2,1 

          Sildenafila + Bosentana + Iloprosta 4 8,3 

          Sildenafila + Ambrisentana + Iloprosta 1 2,1 

          Sildenafila + Bosentana + Iloprosta + Riociguate 1 2,1 

Fonte: Elaboração própria (2025). 
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4.9 Desfecho 

Foi registrado óbito em 11 pacientes (9,6%) (TABELA 12) 

Tabela 11- Desfechos clínicos observados durante o seguimento dos pacientes analisados 

(óbito) 

Variáveis Contagem (n = 115) % do total 

Óbitos 11 9,6 

Fonte: Elaboração própria (2025). 

 

5 DISCUSSÃO 

 

5.1 Distribuição por sexo 

Na presente amostra, observou-se uma maior prevalência de HAP-CC em mulheres, que 

representaram 69,6% dos casos. Esse achado está em consonância com a literatura 

internacional, a qual demonstra consistentemente maior suscetibilidade feminina ao 

desenvolvimento de HAP. A partir dos dados do CONCOR (CONgenital CORvitia), um 

registro nacional prospectivo da Holanda que acompanha adultos com CC, o estudo de 

Verheugt et al. (2008), que incluiu uma ampla coorte de 7.414 pacientes, analisou o impacto do 

gênero nos desfechos clínicos, demonstrando que as mulheres apresentam um risco 33% maior 

de desenvolver HAP em comparação aos homens.23 No registro norte-americano REVEAL, a 

proporção de pacientes do sexo feminino com HAP variou entre 78,7% e 79,8%. 24 

De forma semelhante, o Registro Español de Hipertensión Arterial Pulmonar (REHAP) 

identificou que cerca de 65% dos pacientes com HAP-CC eram mulheres, reforçando a 

tendência de predomínio feminino nessa condição.25 Embora homens e mulheres possam ter 

HAP, as mulheres têm maior probabilidade de serem afetadas (a proporção varia de 1,7 a 

4,8:1,0), bem como de apresentar sintomas de HAP.26 Essa hipótese é sustentada por evidências 

que destacam o papel complexo dos hormônios sexuais, especialmente o estrogênio, na 

fisiopatologia HAP. As interações específicas entre o estrogênio, seus metabólitos e receptores 

nos tecidos pulmonares e cardíacos têm sido apontadas como fatores que contribuem para esse 

padrão.27 Assim, reforça-se a importância do gênero como fator determinante na epidemiologia 

e no prognóstico das CC em adultos, especialmente no que diz respeito ao desenvolvimento da 

HAP, e destaca-se a necessidade de estimular pesquisas clínicas que aprofundem o 

conhecimento sobre as especificidades relacionadas ao gênero na fisiopatologia, prevenção e 

tratamento da HAP nessa população. 
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5.2 Distribuição por idade 

Verificou-se, entre os participantes da presente pesquisa, uma média de idade de 50 anos 

(DP ±18,4), com valores variando entre 19 e 88 anos. Esse achado é comparável aos dados 

descritos por Kaemmerer et al. (2020), que analisaram o perfil clínico, as estratégias 

terapêuticas e os desfechos de adultos com HAP associada a diferentes tipos de cardiopatia 

congênita (CC) com base no COMPERA — Registro Comparativo e Prospectivo de Terapias 

Recentemente Iniciadas para Hipertensão Pulmonar. O COMPERA trata-se de um registro 

prospectivo e internacional, que, à época da análise da coorte (2007 a 2018), reunia dados de 

mais de 8.200 pacientes com diferentes formas de HP, provenientes de 49 centros 

especializados em HP e/ou CC distribuídos por 11 países europeus. Dentre esses pacientes, 680 

(8,3%) apresentavam HAP secundária a cardiopatia congênita e foram incluídos na subanálise 

específica. Nessa coorte, a idade mediana foi de 44 anos, com intervalo de 18 a 87 anos.28 

Ao relacionar esses achados à realidade brasileira, destaca-se o estudo RESPHIRAR, 

que constitui o primeiro registro multicêntrico nacional de HP, um estudo retrospectivo que 

recuperou dados de 602 pacientes com HP entre 2007 e 2017, com a colaboração conjunta de 

nove centros no Sul do Brasil, o qual incluiu informações demográficas, clínicas e 

hemodinâmicas da HAP.  Na coorte referenciada, a qual, assim como o presente estudo, também 

abrangeu um intervalo decenal, o que reforça a similaridade temporal entre as populações 

avaliadas, a idade média foi de 48,3 anos (DP ±7,1).29 A semelhança entre as médias observadas 

evidencia a robustez dos resultados obtidos, alinhando-se aos dados consolidados na literatura 

científica e, embora o maior desvio-padrão do presente estudo indique maior variabilidade 

etária, isso não compromete a comparabilidade entre as populações analisadas. Assim, a 

proximidade entre os valores reforça o padrão epidemiológico observado nessa população, 

formada predominantemente por adultos jovens e de meia-idade, refletindo os avanços no 

diagnóstico precoce, nas intervenções cirúrgicas e no acompanhamento longitudinal de 

pacientes com CC complexas que evoluem com HAP. A discreta diferença na média (50 na 

nossa vs 48,3 na coorte nacional) pode estar relacionada a variações regionais no acesso a 

serviços especializados, tempo de encaminhamento ao centro de referência ou mesmo ao 

estágio clínico no momento do diagnóstico da HAP. Assim, infere-se a relevância de estratégias 

de transição do cuidado da infância para a vida adulta, bem como a importância do 

acompanhamento contínuo e estruturado desses pacientes. 

 



30 

 

   

 

5.3 Relação entre Síndrome de Eisenmenger e Síndrome de Down 

A HP é frequentemente identificada em indivíduos com SD,30 os quais apresentam 

maior risco de HP ao longo da vida.31 Embora a etiologia seja heterogênea, destaca-se a forte 

associação com CC, presentes em 38–58% dessa população,32, 33 sobretudo os defeitos do septo 

atrioventricular e ventricular (DSAV e DSV), que juntos representam 76% de todas as CC 

observadas em pacientes com SD.34 No presente estudo, foram identificados 8 pacientes com 

trissomia do 21, correspondendo a 6,96% da amostra total. Embora essa proporção pareça 

pouco expressiva, observou-se uma relação clínica particularmente relevante: todos os 

pacientes com SD apresentavam a SE. A literatura afirma que pacientes adultos com CC e SD 

apresentam risco aumentado de desenvolver SE,1 além de representarem um subgrupo 

importante na população do SE, pois são considerados em risco de HAP mais cedo do que 

pacientes sem SD e têm pior capacidade funcional.34 Essa associação reforça a importância da 

triagem e do acompanhamento cardiológico rigoroso em pacientes com SD, especialmente 

considerando a alta prevalência de CC e o risco aumentado de evolução para HP grave e 

irreversível, a SE. 

 

5.4 Relação entre Síndrome de Eisenmenger e as cardiopatias congênitas mais comuns 

Na amostra estudada, 27,8% apresentaram a forma mais grave da HAP, a SE, sendo que 

6 possuíam CIA; 5 possuíam CIV; 5 possuíam PCA; 3 possuíam DSAV e 13 possuíam 

cardiopatias associadas. Esses dados convergem com a literatura, a qual afirma que as lesões 

mais comuns à SE são DSV, defeito do septo atrial (DSA), DSAV e PCA.35,36 

Aproximadamente 50% de todos os pacientes com DSV grandes não reparados, cerca de 10% 

dos pacientes com DSA grandes não reparados e quase todos os pacientes com truncus 

arteriosus não reparado correm o risco de desenvolver SE.37,38 O defeito subjacente na SE é 

importante porque tem implicações prognósticas. As evidências sugerem, por exemplo, que 

pacientes com DSAs diferem em sua evolução da doença vascular pulmonar em comparação 

com pacientes com DSVs.36 Pacientes com SE podem apresentar lesões subjacentes mais 

complexas, como truncus arteriosus, transposição dos grandes vasos e CIV, ou ventrículos 

únicos com fluxo sanguíneo pulmonar desobstruído. O desenvolvimento de SE em pacientes 

com CC complexa está associado a um aumento de 10 a 12 vezes na mortalidade.38 
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5.5 Prevalência das cardiopatias congênitas 

Na presente amostra, as CC mais comuns foram: CIA (45,2%), sendo que 90,4% dos 

pacientes com CIA apresentam o subtipo ostium secundum (OS); Cardiopatias associadas 

(28,7%); CIV (7,8%) e PCA (6,1%). Similarmente, o estudo unicêntrico de 1.012 pacientes 

COHARD-PH, realizado na indonésia com adultos com HAP-CC, encontrou que a maioria dos 

tipos de CC foi CIA OS (73,4%). Outros tipos de cardiopatia congênita foram CIA 

perimembranosa (9,0%), PCA (5,8%), CIA subarterial duplamente comprometida (DCSA) 

(3,6%), CIA sinusal venosa (2,0%), CIA primum (1,3%), FOP (0,8%), Comunicação Interatrial 

do Átrio Anterior à Valva (CIAAV) (0,3%) e Janela Aorto-Pulmonar (Janela-AP) (0,1%). Os 

pacientes com múltiplos defeitos representaram 0,9% do total analisado.39 Esses dados estão de 

acordo com a literatura, uma vez que a prevalência de HAP em adultos com DSA é de 8 a 

10%,40 sendo a CC mais comum depois da válvula aórtica bicúspide. Juntos, eles representam 

aproximadamente 13% dos pacientes com CC.41 

 

5.6 Prevalência das comorbidades 

Os pacientes com HAP-CC sofrem de uma série de comorbidades associadas ao seu 

distúrbio cardíaco subjacente, sendo as mais comuns: arritmias, insuficiência cardíaca, 

insuficiência renal, disfunção hepática e DM.42,43 Na amostra estudada, a principal comorbidade 

encontrada foi HAS (33,91%), seguida de IC (14,78%), DM (11,30%), hipotireoidismo 

(10,43%) e obesidade (7,83%). Esses dados assemelham-se com os da coorte RESPHIRAR, na 

qual a comorbidade mais frequente foi a HAS (27%), seguida por disfunção tireoidiana, 

obesidade e DM. 29  

 

5.7 Prevalência da sintomatologia  

O sintoma cardinal da HAP é a dispneia aos esforços progressivamente menores.1 À 

medida que a doença avança, ocorrem outros sintomas, como fadiga, palpitações, dor torácica, 

edema de MMII e pré-síncope/síncope, os quais estão quase inteiramente relacionados a um 

declínio progressivo na função do VD, também chamado de insuficiência cardíaca direita.1,44 

A apresentação inespecífica provavelmente contribui para um atraso no diagnóstico em uma 

média de 2 anos para a maioria dos pacientes.44  

Em nosso estudo, a dispneia foi o sintoma mais comum entre os pacientes (85,22%), 

seguida de palpitações (36,52%), edema de MMII (26,09%), dor torácica (23,48%), ortopneia 



32 

 

   

 

(15,65%), DPN (13,04%), cianose (12,17%), tontura (8,70%), lipotimia (4,35%), pré-síncope 

(3,48%) e astenia/fadiga (3,48%). Esses dados também estão de acordo com os da coorte 

COHARD-PH, na qual os principais sintomas foram dispneia aos esforços em 363 pacientes 

(35,9%), fadiga fácil em 165 pacientes (16,3%), dor/desconforto no peito em 109 pacientes 

(10,8%), palpitações em 94 pacientes (9,3%), tosse em 63 pacientes (6,2%), cefaleia em 15 

pacientes (1,5%), inchaço nas pernas em 10 pacientes (1,0%), tontura/síncope em 7 pacientes 

(0,7%) e outros sintomas em 12 pacientes (1,2%). 95 pacientes eram assintomáticos (9,4%) e 

79 pacientes apresentavam sintomas indeterminados (7,8%). 39 No estudo RESPHIRAR, ao 

diagnóstico, o sintoma de apresentação mais comum foi dispneia (87,9%), seguido por fadiga 

(78,1%).29 

 

5.8 Prevalência das arritmias 

As arritmias, variando de arritmias bradicárdicas à taquicardia ventricular (TV) e FA, 

são complicações tardias comuns da CC. O desenvolvimento de arritmia atrial está associado a 

um risco aumentado de mortalidade relacionada à insuficiência cardíaca, morte súbita e morte 

perioperatória em pacientes com CC, sendo a HAP um fator de risco independente para 

mortalidade nesses pacientes.45 No presente estudo, através da análise dos Holters, 51,30% dos 

pacientes possuíam arritmias ventriculares (AV); 37,39% possuíam arritmias 

supraventriculares (ASV); 14,78% possuíam FA e 9,57% possuíam FLA. Esses dados 

confirmam o que está bem elucidado na literatura: Em todas as formas de HP, a prevalência de 

ASV foi de 26 a 31%, AV de 24%.46 Corroborando esses dados, uma grande coorte 

retrospectiva combinada, realizada com 326 pacientes do repositório de HP de Minnesota e do 

registro de HP de Stanford, mostrou que, dentre os pacientes sem histórico de FA ou FLA, 

acompanhados por cerca de 6 anos, 17,1% desenvolveram FA ou FLA, com uma taxa de 

incidência (IR) de 25,3 casos (IC 95%: 19,5 - 32,8) por 1.000 pessoas-ano. 47 

 

5.9 Terapia medicamentosa  

No estudo RESPHIRAR, o tratamento mais frequente para HAP foi a monoterapia, 

utilizada em 72,3% dos pacientes, seguida pela terapia dupla combinada em 26,3% e terapia 

tripla em 1,4%. A maioria dos pacientes iniciou o tratamento com inibidores da fosfodiesterase-

5 (PDE5i) ou antagonistas do receptor de endotelina (ERA).29 Diferentemente da coorte citada, 

em nossa amostra, entre os pacientes em uso de medicação para HP, 31,25% estavam em 
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esquema de monoterapia, enquanto 68,75% utilizavam combinações de medicamentos. 

Entretanto, de forma semelhante ao estudo citado, a maioria iniciou o tratamento com PDE5i 

ou ERA, sendo a Sildenafila e a Bosentana as drogas mais escolhidas para iniciar o tratamento, 

sobretudo quando em monoterapia.  

O tratamento adotado para os pacientes da nossa amostra está em conformidade com o 

Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas (PCDT) para HP de 2022, bem como com as 

Diretrizes de 2022 das Sociedade Europeia de Cardiologia (ESC) e da Sociedade Respiratória 

Europeia (ERS) para o diagnóstico e tratamento da HP, os quais estabelecem as classes 

terapêuticas e os medicamentos recomendados para a abordagem da doença. São eles: 

bloqueadores dos canais de cálcio (BCC), como nifedipino e anlodipino; PDE5i, como 

sildenafila; ERA, como ambrisentana e bosentana; e o análogo de prostaciclina (prostanoide), 

iloprosta. Além disso, o uso combinado de fármacos apoia-se no potencial de sinergia existente 

na intervenção simultânea em diferentes vias fisiopatológicas.1,48 Comparada com a 

monoterapia, a associação adicional de um segundo medicamento (terapia combinada 

sequencial) mostrou-se benéfica para diferentes combinações de fármacos administrados.49,50,51 

Tais resultados foram reforçados por uma metanálise de 14 estudos de terapia combinada 

sequencial, a qual mostrou redução de piora clínica quando comparada com a monoterapia.52 

 

5.10 Perfil estrutural, funcional e hemodinâmico obtido por ecocardiograma e 

cateterismo cardíaco direito 

Independentemente da etiologia subjacente, a HP leva à sobrecarga de pressão e à 

disfunção do VD, as quais podem ser detectadas pela ecocardiografia.53,54,55 Quando realizada 

com precisão, a ecocardiografia fornece informações abrangentes sobre a morfologia cardíaca 

direita e esquerda, a função do VD e do ventrículo esquerdo (VE) e as anormalidades valvares, 

além de fornecer estimativas dos parâmetros hemodinâmicos. A ecocardiografia também é uma 

ferramenta valiosa para detectar a causa de HP suspeita ou confirmada, particularmente em 

relação à HP associada a doenças pulmonares obstrutivas ou DCC. No entanto, a 

ecocardiografia por si só é insuficiente para confirmar o diagnóstico de HP, que requer CCD.1 

Dada a natureza heterogênea da HP e a geometria peculiar do VD, não existe um parâmetro 

ecocardiográfico único que informe de forma confiável sobre o estado da HP e a etiologia 

subjacente. Portanto, uma avaliação ecocardiográfica abrangente para suspeita de HP inclui a 

estimativa da PSAP e a detecção de sinais adicionais sugestivos de HP, com o objetivo de 
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atribuir um nível ecocardiográfico de probabilidade de HP.1 A ecocardiografia transtorácica é 

a modalidade de imagem de primeira linha na HAP-CC.  

A ecocardiografia fornece avaliação estrutural e hemodinâmica detalhada, permitindo a 

detecção de hipertensão pulmonar, bem como de CC previamente não diagnosticadas. Além da 

avaliação das pressões pulmonares, o exame ecocardiográfico é capaz de fornecer informações 

valiosas sobre a adaptação do ventrículo direito à alta pós-carga, alterações na geometria do 

ventrículo direito, interação ventrículo-ventricular e função valvar.56  

No presente estudo, dos 115 ecocardiogramas analisados, os principais achados foram: 

dilatação das câmaras direitas (87,8%); hipertrofia do VD (36,5%); Dilatação da artéria 

pulmonar (29,6%) e IT (47,8%). Quanto à função do VD, 30,4% apresentavam disfunção 

sistólica. Esses achados estão em conformidade com a literatura, a qual descreve as dilatações 

das câmaras cardíacas direitas como as principais alterações sugestivas de HAP.1  

Já no CCD, 67,6% dos pacientes apresentavam sinais hiperresistência pulmonar descrita 

no exame e 28,5% tinham resposta positiva para o teste de vasorreatividade. 

 

6 CONCLUSÃO  

Os achados do presente estudo reforçam a relevância do diagnóstico precoce e do 

acompanhamento sistemático de pacientes com CC, especialmente em regiões de maior 

vulnerabilidade socioeconômica. Desse modo, investimentos em estratégias de rastreamento, 

ampliação do acesso a terapias específicas e fortalecimento dos serviços de referência são 

fundamentais para reduzir a morbimortalidade, otimizar o manejo clínico e melhorar o 

prognóstico desses pacientes na realidade do sistema de saúde de Pernambuco e de contextos 

semelhantes.  

Além disso, evidencia-se, ainda, a necessidade de políticas públicas que assegurem a 

transição estruturada do cuidado pediátrico para o adulto, garantindo continuidade assistencial, 

de forma a possibilitar intervenções em fases mais iniciais da doença e retardar a progressão 

para formas graves e irreversíveis de HAP. 

Devido à forte associação encontrada, no presente estudo, entre a SD e casos de SE, 

ressalta-se a necessidade de protocolos de rastreio e acompanhamento mais específicos neste 

subgrupo. 
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6.1 Pontos fortes e limitações  

O estudo, entretanto, apresenta limitações inerentes ao delineamento retrospectivo e à 

análise de prontuários, como a ausência de dados completos para todos os pacientes, 

variabilidade na qualidade dos registros clínicos e eventual viés de seleção decorrente da 

exclusão de indivíduos sem seguimento regular.  

Entre os pontos fortes, destacam-se o tamanho da amostra e o caráter unicêntrico, que, 

embora possa limitar a generalização dos resultados para outras populações ou serviços de 

saúde, permite uma compreensão mais detalhada do cenário da HAP-CC em centros situados 

em regiões com características socioeconômicas semelhantes às do espaço amostral. Ademais, 

a unicentricidade favoreceu a coleta de dados padronizada e a obtenção de resultados mais 

consistentes e comparáveis, mesmo dentro de um delineamento retrospectivo. 

Apesar dessas limitações, os resultados obtidos contribuem para ampliar a compreensão 

da HAP-CC no contexto brasileiro e fornecem subsídios para a formulação de estratégias 

assistenciais voltadas ao diagnóstico precoce, manejo multidisciplinar e otimização terapêutica, 

com vistas à melhoria do prognóstico e da qualidade de vida dos pacientes. 

 

6.2 Perspectivas 

            Para avanços futuros, recomenda-se a implementação de protocolos assistenciais em 

pacientes com HAP-CC, bem como o fortalecimento do seguimento longitudinal para 

minimizar perdas no acompanhamento ambulatorial. Além disso, estudos prospectivos são 

necessários para avaliar a evolução clínica, a resposta às terapias e o impacto de intervenções 

precoces, contribuindo para um melhor delineamento do cuidado desses pacientes. Ressalta-se, 

ainda, a relevância de intensificar a produção científica em países subdesenvolvidos, onde a 

realidade assistencial apresenta desafios específicos.  
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