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Apresentação do caso
Uma mulher de 63 anos se apresentou com histórico 

de dois anos de piora da fadiga, dispneia (classe funcional 
III da Organização Mundial da Saúde) e palpitações. 
O ecocardiograma demonstrou alta probabilidade de 
hipertensão pulmonar (HP), e ela foi então encaminhada 
a um centro especial izado em HP. Seu histór ico 
médico incluía hipertensão arterial sistêmica, anemia 
ferropriva secundária a sangramento gastrointestinal por 
telangiectasias duodenais (tratadas endoscopicamente) 
e discectomia extraforaminal prévia em L3-L4 devido 
à hérnia de disco lombar com radiculopatia associada, 
realizada em outro hospital dois anos antes da primeira 
consulta. O período pós-operatório foi complicado por 
anemia aguda grave de etiologia incerta, que exigiu nove 
transfusões de concentrado de hemácias.

No momento do encaminhamento, a paciente estava 
tomando furosemida 40 mg uma vez ao dia (SID), 
candesartana 16 mg + hidroclorotiazida 12,5 mg SID, 
sinvastatina 20 mg SID e alprazolam 0,25 mg SID. Ela tinha 
histórico de tabagismo, mas sem exposições ocupacionais 
significativas, e seu histórico familiar era irrelevante.

Seguiu-se uma avaliação diagnóstica completa:
•	 O exame físico revelou um sopro cardíaco pansistólico 

mais audível na borda esternal inferior esquerda, 
bem como edema bilateral nos membros inferiores;

•	 O ecocardiograma revelou uma leve deformidade 
em D do ventrículo esquerdo com fração de ejeção 
preservada, dilatação da câmara cardíaca direita com 
função longitudinal do ventrículo direito preservada 
e regurgitação tricúspide grave com velocidade de 
pico de 3,7 m/s (gradiente VD-AD de 54 mmHg);

•	 Os exames laboratoriais demonstraram níveis 
elevados de NT-proBNP (2036 pg/mL) e descartaram 
doenças autoimunes, HIV e hepatite;

•	 A ultrassonografia abdominal mostrou ascite sem 
anormalidades estruturais no fígado;

•	 Os testes de função pulmonar, a cintilografia 
de vent i lação/perfusão e a angiotomograf ia 
computadorizada (angioTC) do tórax descartaram 
doença pulmonar parenquimatosa significativa, 
doença pulmonar intersticial e embolia pulmonar.

O cateterismo cardíaco direito (CCD) confirmou 
o diagnóstico de HP pré-capilar, com pressão arterial 
pulmonar média (PAPm) de 34 mmHg, pressão capilar 
pulmonar de 10 mmHg e resistência vascular pulmonar 
de 3 unidades Wood (UW). Também demonstrou pressão 
atrial direita média de 8 mmHg e débito cardíaco elevado 
de 11 L/min (determinado pelos métodos de termodiluição 
e Fick indireto). Observou-se saturação da artéria 
pulmonar significativamente elevada (SvO2 88%), sem 
diferença significativa entre a veia cava superior/inferior e 
a artéria pulmonar. Diante desses achados, bem como da 
ausência de anomalias congênitas, se suspeitou um shunt 
extratorácico da esquerda para a direita.

A angioTC de corpo inteiro revelou dilatação acentuada 
da veia cava inferior e das veias ilíacas, bem como uma 
fístula arteriovenosa (FAV) entre a parede posterior da 
artéria ilíaca comum direita e a confluência de ambas as 
veias ilíacas comuns, ao nível das vértebras L3-L4 (Figura 
1A). Esse achado foi confirmado pela angiorressonância 
magnética venosa.

Três meses depois, a paciente foi submetida a 
fechamento endovascular bem-sucedido da FAV com um 
stent metálico revestido expansível por balão (GORE® 
VIABAHN® VBX 11x59mm) implantado na artéria ilíaca 
comum direita. A angiografia pós-procedimento confirmou 
o posicionamento adequado do stent e sua perviedade 
(Figuras 1B e 1C).

Após 30 dias de acompanhamento, o paciente relatou 
resolução completa dos sintomas e quase normalização 
dos níveis de NT-proBNP (2036 > 207 pg/mL). O 
ecocardiograma de controle demonstrou normalização 
das dimensões das câmaras cardíacas direitas e resolução 
da HP (regurgitação tricúspide discreta). A angioTC de 
acompanhamento revelou opacificação normal da veia 
cava inferior e da artéria ilíaca comum direita, sem 
evidência de FAV (Figura 1D).

Discussão
A HP é uma desordem hemodinâmica caracterizada 

por uma PAPm superior a 20 mmHg em repouso, medida 
por CCD. 1 Embora incomum, com uma prevalência 
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global estimada em aproximadamente 1%, 1 a HP pode 
surgir de um amplo espectro de etiologias. O sistema de 
classificação mais recente divide a HP em cinco grupos com 
base na apresentação clínica, nos perfis hemodinâmicos 
e nas estratégias de tratamento.¹ Embora a HP seja mais 
frequentemente associada a doenças cardíacas esquerdas 
e distúrbios pulmonares, causas mais raras, como estados 
hiperdinâmicos, merecem atenção especial.

A HP com mecanismos pouco claros e/ou multifatoriais 
(Grupo 5) abrange um grupo de doenças que incluem, 
entre outras, estados de alto débito cardíaco, como shunt 
da esquerda para a direita, cirrose, hipertireoidismo 
e anemia.2 Ao contrário da HP, na qual a vasculopatia 
intrínseca é o principal fator determinante da doença, e 
a HP relacionada a estados de alto débito cardíaco surge 
de um aumento sustentado do fluxo sanguíneo, que 
induz estresse de cisalhamento persistente na circulação 

pulmonar. Nesse contexto, diversos mecanismos têm 
sido propostos para explicar o estado circulatório 
hiperdinâmico, como a redução da resistência vascular 
sistêmica em shunts sistêmico-pulmonares ou a ativação 
de vias neuro-hormonais.2-4 Em pacientes com doença 
renal em estágio terminal submetidos à diálise por 
acesso arteriovenoso, diversas explicações justificam o 
desenvolvimento de HP: aumento do débito cardíaco, 
anemia, sobrecarga de fluidos e alterações hormonais e 
metabólicas com aumento do tônus ​​vascular pulmonar (por 
exemplo, produção prejudicada de óxido nítrico, níveis 
mais elevados de endotelina-1).5 Outras causas incluídas 
no Grupo Clínico 5 de HP, como a doença falciforme, 
têm sido investigadas, assim como outros mecanismos 
potenciais para o desenvolvimento de HP, tais como 
hemólise crônica, levando à inibição da produção de 
óxido nítrico; embolização microtrombótica (com HP 

Figura 1 – (A) Angiotomografia computadorizada pré-procedimento mostrando a comunicação fistulosa (seta) entre a artéria ilíaca comum 
direita e a veia cava inferior no nível vertebral L3-L4. A artéria ilíaca comum direita está marcada (x) e se observa opacificação precoce da 
veia cava inferior pelo contraste através do trajeto fistuloso durante a fase arterial (asterisco). (B) Angiografia pré-intervenção demonstrando 
a fístula arteriovenosa (seta), a artéria ilíaca comum direita (x) e uma veia cava inferior marcadamente dilatada (asterisco). (C) Angiografia 
pós-intervenção mostrando o stent metálico revestido posicionado (setas). (D) Angiotomografia computadorizada pós-procedimento 
confirmando o posicionamento adequado do stent (setas) e opacificação normal da veia cava inferior, sem evidência de fluxo fistuloso residual.
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tromboembólica crônica como uma possível complicação); 
e hipóxia crônica, com regulação gênica alterada que 
favorece a remodelação vascular adversa.6

Este caso raro destaca uma causa incomum de HPr 
resultante de uma FAV extratorácica, que induziu um shunt 
significativo da esquerda para a direita e foi totalmente 
reversível após o fechamento do shunt.

É importante ressaltar que, apesar do fenótipo 
hemodinâmico pré-capilar observado neste paciente, 
havia uma probabilidade significativa de que, em centros 
com menos experiência, tal apresentação pudesse ser 
erroneamente classificada como HP. Isso poderia levar ao 
uso inadequado de terapias vasodilatadoras específicas 
para HAP, o que seria altamente prejudicial neste contexto, 
exacerbando os sintomas e piorando o prognóstico do 
paciente.

A distinção entre HP, uma doença intrínseca da 
vasculatura pulmonar, e HP causada por hiperfluxo crônico 
— frequentemente acompanhada por remodelamento 
vascular pré-capilar e/ou capilar que, embora seja 
prejudicial às câmaras cardíacas direitas, é teoricamente 
adaptativo como um mecanismo de proteção contra o 
hiperfluxo crônico nas câmaras cardíacas esquerdas — é 
crucial para garantir um manejo preciso e evitar erros 
terapêuticos.

Isso destaca a complexidade da interpretação dos perfis 
hemodinâmicos em pacientes com HP devido a estados 
circulatórios hiperdinâmicos e enfatiza a importância 
de centros especializados no manejo de casos tão 
desafiadores.

Além disso, ao exame físico, seria de se esperar detectar 
frêmito palpável ou sopro auscultatório em um paciente 
com uma FAV tão grande. No entanto, neste caso, 
esses achados estavam ausentes, provavelmente devido 
à adiposidade abdominal do paciente e ao tamanho 
considerável do orifício da fístula, o que pode ter permitido 
que o sangue fluísse com menos turbulência do que o 
esperado.

Diversos casos de HP induzida por FAV foram 
documentados na literatura.7-10 Em um caso, foi relatada 
uma FAV adquirida entre a artéria e a veia ilíacas comuns 
como complicação iatrogênica de cirurgia da coluna 
lombar,9 uma etiologia provável em nosso paciente. Cabe 
ressaltar que a perfuração do ligamento longitudinal anterior 
com subsequente lesão de grandes vasos tem sido descrita 
como uma complicação rara, porém potencialmente fatal, 
em pacientes submetidos à laminectomia, com diversos 
casos relatados nas últimas décadas.11-13

Como demonstrado em outros casos, a identificação e 
correção imediatas da FAV levaram a uma rápida melhora 
clínica e hemodinâmica. O diagnóstico oportuno é 
essencial para prevenir cardiopatias estruturais irreversíveis 
e reduzir a morbidade e a mortalidade associadas à HP 
não tratada.

Este caso enfatiza a importância de uma investigação 
clínica minuciosa em pacientes com HP, incentivando os 
médicos a considerarem causas menos comuns, porém 
potencialmente reversíveis, a fim de otimizar os resultados 
para o paciente. Propomos um algoritmo diagnóstico para 
pacientes com suspeita/confirmação de HP e alto débito 
cardíaco (Figura 2).

Em conclusão, a HP secundária a uma FAV extratorácica 
é uma causa rara, porém reversível, de HP. A detecção 
e intervenção precoces são cruciais para prevenir o 
desenvolvimento de cardiopatia estrutural grave. Este caso 
ressalta a importância da avaliação clínica abrangente em 
pacientes com HP e reforça a necessidade de vigilância 
na identificação de etiologias menos comuns de estados 
circulatórios hiperdinâmicos.
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Figura 2 – Algoritmo de diagnóstico – Suspeita de Hipertensão Pulmonar de Alto Débito/Fístula Arteriovenosa. Algoritmo diagnóstico 
para suspeita de hipertensão pulmonar de alto débito com possível FAV. Estado de alto débito definido como IC > 5 L/min/m² ou DC 
≥ 8 L/min. A triagem de shunt da esquerda para a direita no cateterismo cardíaco direito é considerada positiva se ΔO2 (VCS – AP) ≥ 
8% ou se a saturação de O2 na AP for ≥ 80%; quando positiva, se recomenda uma oximetria completa. Se houver suspeita de shunt 
extracardíaco e a imagem torácica (TC/RM) for inconclusiva para localização, se pode utilizar angiotomografia computadorizada/
angiorressonância abdominopélvica. Shunts intracardíacos devem ser tratados de acordo com as diretrizes clínicas (ESC/ACC). 
FAV: fístula arteriovenosa; MAV: malformação arteriovenosa; IC: índice cardíaco; DC: débito cardíaco; RM: ressonância magnética 
cardiovascular; TC: angiotomografia computadorizada; PAPm: pressão arterial pulmonar média; AP: artéria pulmonar; POAP: pressão 
de oclusão da artéria pulmonar; HP: hipertensão pulmonar; PAD: pressão atrial direita; CCR: cateterismo cardíaco direito; SvO2: 
saturação venosa mista de oxigênio; VCS: veia cava superior; HAS: hipertensão arterial sistêmica.

Paciente com suspeita de Hipertensão 
Pulmonar (HP) 

Cateterismo Cardíaco Direito (CCD) 
• Confirmar HP (PAPm > 20 mmHg) ≥ 
• Medir HP DC, IC, POAP, PAD, SvO

2
 

Rastrear shunt E  D no CCD: 
• Coletar amostras de rotina da VCS e da AP 
• Se positivo  realizar oximetria completa 

Considerar outras condições de alto débito cardíaco:
• Tireotoxicose • Anemia • Sepse • MAVs • Cirrose/

hipertensão portal • Gravidez

Prosseguir com a investigação 
padrão de HP (Grupos 1-5 da OMS) 

Reavaliar pulmões/coração para localizar o 
shunt (ecocardiografia, TC/RMC cardíaca) 

FAV extratorácica identificada

Reavaliar em 4 a 12 semanas: 
Sintomas, NT-proBNP, ecocardiografia ± CCD

Tratar o shunt (stent revestido endovascular/embolização/
cirurgia) + Otimizar o volume/anemia

Intracardíaco
(ex.: ASD/VSD/PDA) 

 Manejar conforme as diretrizes (ESC/
ACC HP congênita)

Extracardíaco
Utilizar imagem torácica (TC/RM cardíaca)

Se inconclusivo para localização  Angiotomografia/
angiorressonância magnética abdominopélvica

O débito 
cardíaco está elevado? 
(IC > 5 L/min/m2 ou

 DC 8 ≥ L/min)

Shunt shunt 
E  D positivo? 

Localização do shunt? 

Não

Não

Sim

Sim
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