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A Hipertensao Arterial
Pulmonar é classificada
como um tipo

de hipertensao pulmonar.

Hipertensao Pulmonar

é um termo lato usado
para descrever

a presenca de pressao
sanguinea elevada

nos pulmodes devido

a qualquer causa.

A Hipertensao Arterial
Pulmonar deve-se

ao estreitamento

e constricdo das paredes
das artérias dos pulmoes.’

A carta ao doente com Hipertensdo Arterial Pulmonar
€ baseada nas diretrizes mais recentes (2015)

das Sociedades Europeias de Cardiologia

e Respiratoria (ESC/ERS),? que sdo aplicadas
internacionalmente e foram desenvolvidas de acordo
com os resultados da reunido realizada em Berlim,
Alemanha, em mar¢o de 2019. Os participantes

da reunido incluiam doentes, representantes

das associacdes de doentes e profissionais de satide

da comunidade global da Hipertensdo Arterial Pulmonar;
o contetldo da carta foi inteiramente fundamentado
nas discussdes, refletindo as suas proprias opinides

e perspetivas sobre as melhores opgdes de cuidados
globais para pessoas com Hipertensdo Arterial Pulmonar.

DOENTES E REPRESENTANTES DAS
ASSOCIACOES DE DOENTES

B Daniela Moritz, Alemanha;

B David Lim, Hipertensdo Pulmonar Singapura;

B Hall Skéra, Hipertensdo Arterial Pulmonar Europa;
|

loanna Alissandratou, Associacdo de Hipertensdo
Pulmonar Helénica;

B Michael Knaapen, Associagdo de Hipertensdo
Pulmonar nos EUA;

B Migdalia Denis, Sociedade Latina de Hipertensdo
Pulmonar.

PROFISSIONAIS DE SAUDE

B Alessandra Manes, Universidade Bologna, Itélia;

B Henrik Ryftenius, Hospital Universitario
de Karolinska, Suécia;

B Nick Kim, Universidade da California San Diego, EUA;

B Paul Clift, Hospital Universitario de Birmingham,
Reino Unido;

B Wendy Gin-Sing, Hospital Hammersmith, Londres,
Reino Unido.

COLABORADORES DE APOIO

B Marie Mascia-Rand, phaware global association.”

A Carta ao doente com Hipertensdo Arterial Pulmonar foi iniciada e financiada pela Actelion Pharmaceuticals Ltd,

uma Empresa Farmacéutica Janssen da Johnson & Johnson. Um Comité Executivo, composto pelos referidos profissionais

de salde especializados e representantes dos grupos de doentes, esteve envolvido na cocriagdo e desenvolvimento da Carta.
Como parte do financiamento da Carta, a Actelion Pharmaceuticals Ltd pagou aos participantes — ou doou o pagamento

as organizagdes de doentes em seu nome — pelo seu tempo e despesas relacionadas com a sua participagdo na reunido

e com o subsequente desenvolvimento desta Carta ao doente com Hipertensdo Arterial Pulmonar.
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As bandas desenhadas ao longo desta Carta foram desenhadas durante a reunido do Comité Executivo, na qual discutiram o seu contetido.
Cada banda desenhada reflete partes dessas conversas, mas pode ndo corresponder especificamente ao contelido da pagina em que esta.




COMO UTILIZARA

CARTA AO DOENTE
COM HIPERTENSAO
ARTERIAL PULMONAR

A Carta ao Doente

com Hipertensao Arterial
Pulmonar resume

os padroes de cuidados
integrados que se acredita
que todos os doentes
com Hipertensao Arterial
Pulmonar devem receber.

CARTA Ao DoENTE

ACREDITAMOS QUE 0S5 DOENTES DEVEM RECEBER:

DIAGNGSTICO DE HIPERTENSAO ARTERIAL PULMONAR

TRATAMENTO

E baseada nas diretrizes internacionais das ESC/ERS?
sobre o diagnéstico e tratamento da Hipertensdo
Arterial Pulmonar e foram desenvolvidas por um
grupo internacional composto por doentes,
representantes das associaces de doentes

e profissionais de satde.

Esperamos que a informagdo nesta Carta o ajude asi,
a sua equipa de cuidados de salide e a cuidadores a:

B Comunicar eficazmente uns com os outros;
B Tomar decisdes em conjunto;

B Concordar no plano de salide apropriado para si.

Se pensa que ndo esta a receber o tipo de cuidados
descritos na Carta, existem associacdes de doentes
ou organizagdes de doentes, em muitos paises

que podem ajuda-lo. Por exemplo, a European
Pulmonary Hypertension Association (PHA Europe)
fornece um diretério de grupos membros locais

e centros de Hipertensdo Pulmonar especializados
na Europa.’ As associacdes de doentes podem
dar-lhe a oportunidade de falar com outras pessoas
que vivem com Hipertensdo Arterial Pulmonar, pois
sozinho pode ser dificil de encontrar e conectar-se
com essas pessoas. Como doente recém-
-diagnosticado, por exemplo, pode ser muito Util
falar com alguém que vive com Hipertensdo Arterial
Pulmonar ha muito tempo, para obter dicas

e motivacgdo. As associacBes de doentes podem
fornecer-lhe orientacdo sobre o tipo de cuidados

e beneficios sociais disponiveis no seu pais.

As associagdes de doentes podem também
fornecer-lhe uma visdo do sistema de cuidados

no seu pais com base na sua prépria experiéncia.

DEVE ESPERAR RECEBER UM

DIAGNOSTICO

ATEMPADO E PRECISO

A HipertenS§O Arterial PUImonar B Um cateterismo cardiaco direito: um procedimento

é uma doenga rara com pouca
sensibilizacdo entre o publico
e os profissionais de salde.

Como os sintomas podem ser semelhantes aos de doencas
mMais comuns, como a asma e a doenc¢a pulmonar obstrutiva
crénica (DPOC), pode levar uma média de 2 anos desde

o inicio dos sintomas at€ ao diagndstico, em paises com
sistemas de salide desenvolvidos.* Isto significa que as pessoas
com Hipertensdo Arterial Pulmonar s3o frequentemente
observadas por varios médicos e enfermeiros, incluindo
cardiologista e pneumologista, antes de serem
diagnosticados. Embora nem sempre seja realista esperar um
diagndstico rapido apos o aparecimento de sintomas, em
paises com sistemas de satide desenvolvidos, um diagnostico
"atempado” vidvel deve ser significativamente inferior

a média atual de 2 anos. Se foi informado pelo seu médico
de que suspeitam que pode ter Hipertensdo Arterial Pulmonar
tendo em conta os seus sintomas, devera esperar que |lhe
sejam prescritos exames de acordo com as diretrizes

de diagndstico aplicaveis para confirmar se tem a doenga.
Quatro exames importantes utilizados no processo

de diagnostico de Hipertensdo Arterial Pulmonar sdo:>*

B Um ecocardiograma: um exame de ultrassom que mostra
COMO SeU COragdo e 0s vasos sanguineos proximos
estdo a funcionar;

B Um scan de ventilacdo/perfusdo (V/Q): um exame
que mede a distribuicdo de ar e sangue nos pulmaoes.
Este teste pode excluir formas de Hipertensdo Pulmonar
devido a codgulos ou sequelas de coagulos. Este tipo
de Hipertensdo Pulmonar é chamado de Hipertensio
Pulmonar Tromboembodlica Crénica;

B Angiografia pulmonar por tomografia computadorizada:
um exame que fornece uma imagem das artérias
pulmonares, permitindo ao seu médico identificar
quaisquer blogueios no vaso. Alguns especialistas usam
este exame como alternativa ao scan VV/Q, embora este
Gltimo continue a ser o teste preferido para o rastreio;

para ver se 0 seu coragdo esta a funcionar corretamente,
medir a pressdo arterial no coragdo e nos vasos sanguineos
que conduzem o sangue aos pulmaes. Este é considerado
o padrdo de exceléncia no diagndstico de Hipertensdo
Arterial Pulmonar e é sempre necessario para confirmar
um diagnostico de Hipertensdo Arterial Pulmonar.

Deve esperar que os profissionais de satide

que o acompanham expliquem quais os exames

de diagnéstico que |he irdo ser feitos. Depois de ter feito
os exames, deve esperar que os profissionais de salide
expliqguem o que significam os resultados e quais os proximos
passos. Se os exames indicarem que tem Hipertensdo
Arterial Pulmonar, deve esperar que os seus profissionais
de salide expliqguem o diagnéstico e oferecam

a oportunidade de fazer perguntas. Deve esperar que seja
possivel ter um familiar ou amigo consigo, se quiser que
alguém esteja la consigo. As pessoas que assistem os doentes
com Hipertensdo Arterial Pulmonar em diferentes aspetos
dos seus cuidados, como a sua rotina de tratamento diario,
apresentam nomes diferentes — cuidadores e parceiros

de cuidados. Podem também existir recursos a disposicdo
dos cuidadores no seu sistema de salide, grupo

de associagdo de doentes, organizagdo de cuidadores

ou agéncias governamentais.

Se os exames ndo foram realizados num centro

de tratamento especializado de Hipertensdo Arterial
Pulmonar, e esses centros existirem no seu pais,

pode ser encaminhado para um assim que se suspeite

de Hipertensdo Arterial Pulmonar.

Os centros de Hipertensdo Arterial Pulmonar
especializados ndo estdo disponiveis em todo o lado,

mas a associa¢do de doentes, pessoal do sistema de salide
ou outra autoridade podem informa-lo da sua existéncia.
Como é uma doenca rara, apenas os profissionais de salde
especializados terdo conhecimento aprofundado sobre

a Hipertensdo Arterial Pulmonar e o seu tratamento. Como
tal, deve esperar que um especialista em Hipertensdo
Arterial Pulmonar supervisione os seus cuidados.

Se existem varios profissionais de satide envolvidos

nos seus cuidados, deve esperar que eles comuniquem
eficazmente consigo e entre si.



DEVE ESPERAR QUE A SUA EQUIPA

DE PROFISSIONAIS DE SAUDE

OUCA AS SUAS PREFERENCIAS
E O ENVOLVAM EM DECISOES

SOBRE OS SEUS CUIDADOS
E TRATAMENTOS

Isto significa que deve
esperar que os seus
profissionais de satde

|lhe perguntem o que é
importante para si e o que
quer conseguir com oS seus
cuidados e tratamentos.

<— A CARTA DEVE
TER 0 DoENTE
No CoRACAo
MAS RECONHECER
QUE A CooPERACAD
DE ToDoS
oS ENVolLVIDoS
E 0 IMPORTANTE

Devem falar consigo sobre os diferentes tipos

de cuidados e tratamentos disponiveis

e adequados com base em diretrizes consensuais
de peritos, para que possam tomar uma decisdo
informada em conjunto sobre o plano de cuidados
mais adequado para si. Isto deve incluir conversas
sobre gestdo multidisciplinar de sintomas

e cuidados integrados ou paliativos para si

ou para os seus entes queridos.

Deve esperar que a sua equipa de profissionais
de saliide Ihe pergunte como esta a lidar

com o plano de cuidados com que concordou.
E importante lembrar que sé vocé sabe como
se sente. Espere encaminhamento para
profissionais de apoio psicossocial se estes
estiverem disponiveis no seu sistema de salde.

Se os seus profissionais de salide sugerirem
quaisquer alteragdes ao seu plano de cuidados,
devem explicar-lhe quais as alteracdes que estdo

a sugerir, o motivo das alteragdes propostas

e o impacto que esperam que as alteracdes
tenham. Devem também comunicar alteragcdes

a outros membros da equipa de profissionais

de salide, como assistentes sociais, farmacéuticos,
outros médicos e parceiros de cuidados.

A SUA SAUDE DEVE SER

AVALIADA REGULARMENTE E DEVE
SER INFORMADO SOBRE
TODA A VARIEDADE DE OPCOES
DE TRATAMENTOS BASEADOS
EM EVIDENCIAS DISPONIVEIS

Deve esperar que a sua equipa

de profissionais de satide realize
uma avaliagdo de risco para ajuda-los
a definir um plano de cuidados
integrado que seja mais adequado
para si. Uma avaliagdo de risco
envolverd alguns exames e andlises
para avaliar a sua atividade e como

€ que o seu coragdo e pulmdes

estdo a funcionar.

Como a Hipertensdo Arterial
Pulmonar € uma doenga progressiva,
deve esperar que a sua equipa

de profissionais de satde realize

uma avaliacdo de risco em cada
consulta, cerca de 3 a 6 meses para

a maioria dos doentes, de forma a
avaliar o seu plano de cuidados atual.?

ApOs a avaliagdo de risco, devera ser
informado pelos seus profissionais
de salide dos resultados da sua
avaliacdo e sobre toda a variedade
de opgdes de tratamentos baseados
em evidéncias disponiveis.

Ha um grande nimero de
medicamentos aprovados que s3o
recomendados para o tratamento
de Hipertensdo Arterial Pulmonar,
embora nem todos estes
medicamentos possam estar
disponiveis no seu pais.

Deve esperar que os seus profissionais
de salide expliqguem porque
recomendam cada medicamento

que prescrevem e os beneficios

e riscos que podem ter.

Por exemplo,devem explicar

os efeitos indesejaveis comuns

e de como o medicamento pode
fazé-lo sentir. Se ja fez uma avaliacdo
de risco antes, deve esperar

que os profissionais de salide
expliquem se a sua salide mudou
desde a sua ultima avaliacdo.

SUMARIO
DO TRATAMENTO

Existem 4 tipos de tratamentos
especificos para a Hipertensio
Arterial Pulmonar, conhecidos como:?

B Antagonistas dos recetores
da endotelina (AREs);

B Agentes da via da prostacicling;

B Inibidores da fosfodiesterase 5
(PDE-5);

B Estimuladores da guanilato ciclase
soltvel (sGCS).

Estes medicamentos relaxam

e alargam os vasos sanguineos nos
pulmdes, assim como reduzem

e impedem o crescimento excessivo
das células nas paredes dos vasos,
facilitando o bombeamento

do sangue através dos pulmdes.”

Para um ndmero muito reduzido

de doentes que demonstram uma
resposta especifica e positiva a parte
do procedimento de diagnéstico

de cateterismo cardiaco direito,

os bloqueadores de canais de calcio
(BCC) podem ser recomendados
como terapia inicial, a curto prazo.
Trata-se de um grupo de medicamentos
— ndo especificos de Hipertensdo
Arterial Pulmonar — que também
funcionam através do relaxamento

e alargamento dos vasos sanguineos.?
Existem varios outros tratamentos
que podem ser considerados

e que podem ajudar a prevenir
consequéncias especificas ou aliviar
os sintomas da Hipertensdo Arterial
Pulmonar, incluindo:?

B Anticoagulantes
para prevenir coagulos;

B Diuréticos para reduzir
a acumulacgdo de liquidos;

B Oxigénio suplementar
para garantir que o corpo
tem oxigénio suficiente.

A disponibilidade de tratamentos
para a Hipertensio Arterial
Pulmonar varia de pais e localidade.



DEVE TER ACESSO
A CUIDADOS INTEGRADOS
E APOIO SOCIAL

CHAMADOS A AGIR

Esperamos que esta Carta do Doente com Hipertensao
Arterial Pulmonar o ajude a si e aos seus de profissionais
de salde a comunicar eficazmente uns com os outros,

a tomar decisdes em conjunto e a concordar no plano

Por exemplo, isto pode incluir Ihe disponibilize informacdes

Deve esperar que

os seus profissionais

de saude

o encaminhem

para servigos

de informacao

e apoio que

o ajudarao asi

e a sua familia

a viver bem com
a Hipertensao
Arterial Pulmonar.

=
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_{ <— DEVE OLHAR
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informac3o e apoio a sua salde
mental e bem-estar emocional,
assim como conselhos sobre
um vasto leque de tépicos
como viagens, nutrigao,
planeamento familiar, atividade
fisica, escolhas de carreira,
planeamento financeiro

e acesso a apoio psicoldgico.
Se outras pessoas estiverem
envolvidas nos seus cuidados,
entdo deve esperar que lhes
seja disponibilizada
ainformacgédo e apoio para

os ajudar no seu papel

de cuidadores.

Deve esperar que a sua equipa
de profissionais de salide

PARA o TRATAMENTO
INTEGRADAMENTE

sobre associacdo de doentes
com Hipertensdo Arterial
Pulmonar local, ou associacdo
de doentes relacionado.

Uma associacdo de doentes
pode ser capaz de coloca-lo

em contato com outras pessoas
que vivem com Hipertensdo
Arterial Pulmonar, bem como
fornecer-lhe informacdes

e apoio. Também devem poder
aconselha-lo sobre os beneficios
sociais que podera receber

do seu pais ou estado, incluindo
se tem direito ao estatuto
deinvalidez.

de cuidados que seja adequado parasi.

As associacdo de doentes que aprovaram a Carta
trabalham também de forma a garantirem que todos

os doentes com Hipertensdo Arterial Pulmonar recebem
o mesmo tratamento integrado de referéncia descrito
na Carta. Juntos, apelamos aos sistemas de salide para:

DIAGNOSTICO PRECOCE DA
HIPERTENSAO ARTERIAL PULMONAR

Proporcionar aos profissionais de satide
oportunidades para aprender sobre a Hipertensdo
Arterial Pulmonar, desde a faculdade de medicina
até a educacdo médica continua, para ajuda-los

a reconhecer os sinais e sintomas da doenca;

Educar e incentivar os profissionais de salide
a considerar a avaliacdo cardiaca direita em casos
de falta de ar inexplicavel;

Introduzir protocolos claros para o diagndstico
de Hipertensdo Arterial Pulmonar, como delineado
nas diretrizes internacionais ESC/ERS;?

Certificarem-se de que os centros de Hipertensdo
Arterial Pulmonar especializados existem, e que tém
0S recursos e a capacidade que precisam

para diagnosticar a doenga precocemente;

Recolher e reportar dados sobre o tempo

que as pessoas com Hipertensdo Arterial Pulmonar
demoram a receber um diagndstico apos

a sua primeira visita a um profissional de satide.

APOIAR AS PESSOAS COM

HIPERTENSAO ARTERIAL
PULMONAR A ACEDER
AOS CUIDADOS QUE LHES
SAO ADEQUADOS

Incentivar a tomada de decisdo partilhada entre
doentes e profissionais de satide no contexto
de equipas multidisciplinares;

Fornecer aos doentes a informagdo
de que necessitam para participar nas tomadas
de decisdo, informadas e partilhadas;

Certificarem-se de que s3o oferecidos aos doentes
avaliacBes reqgulares de risco e que estes

sdo informados pelos profissionais de salide

sobre toda a variedade de opgdes de tratamento
disponiveis e baseados em evidéncias.

APOIAR AS PESSOAS A VIVEREM
O MELHOR POSSIVEL

COM HIPERTENSAO

ARTERIAL PULMONAR

Garantir que os doentes tém acesso a programas
de autogestdo que os apoiem a tornarem-se doentes
bem informados;

Prestar apoio aos cuidadores;

Apoiar uma abordagem de cuidados integrada
que inclua apoio psicologico e social;

Fornecer informacgdes sobre outras questdes
relevantes aos doentes e cuidadores, incluindo
apoio financeiro e direitos a deficiéncia.
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INFORMACOES ADICIONAIS
COMITE EXECUTIVO

early diagnosis & best treatment ® better quality of life  finding a cure

PHA EURYPE /4

1 patien’s
European pulmonary hypertension association f
PHA Europe,
Eu rope

E: info@phaeurope.org
W: www.phaeurope.org

pulmonale hypertonie ev.

pulmonale hypertonie e.v.,
Germany

E:info@phev.de
W: www.phev.de

PHA

Pulmonary Hypertension Association (PHA),
us

E: PHA@PHAssociation.org
W: www.phassociation.org
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Hellenic Pulmonary Hypertension,
Greece

E: info@hellenicpulmonaryhypertension.gr
W: www.hellenicpulmonaryhypertension.gr

o DERCURSO IDEAL Do DoENTE.

’_

CONSCEENCIALIZAGAD

EM (oNTRolo

[X - BAXo

DETERMINADO

— ALTo
— INTERMEDIO

phaware global association®,

us

E: info@phaware.global
W: www.phaware.global

PHSG

PULMONARY HYPERTENSION
SINCAFORE

PH Singapore,
Singapore

E: admin@phsingapore.

4

SOCIEDAD LATINA DE
HIPERTENSION
PULMONAR

Sociedad Latina de Hipertension Pulmonar,
Latin America

E: info@sociedadlatinahp.org
W: www.sociedadlatinahp.org

org

W: www.phsingapore.org

CAPACITADO

DETECAC PRECOCE DOS SINTOMAS z\ TeSTAGEM

REFERENCIAC Ao
RAPIDA

o NIVEL DE CoMUNICAGAo

CAMPANHAS
DE CoNSCIENCIALIZACAo EFETIVAS

(ERTo ENTRE DOENTES,
MEDICoS E CUIDADORES

INSPIRACAo
PARA oUTROS

posiTivo!

ENVOLVID
RESPEITADO APOUDO NVolVibo

Q PUGNGSTICO | estaciva g AVAIACHD DE RiSCo  (CoMBIAGR TERAPEUTICA PReCoCc) ACOMPANHAMENTo (’ CUDADOS N Toubs be beCho CoNUNTAS
ESPECIALISTA EM (l ESTRUTURADO MULTIDISCIPLINARES
HIPERTENSAO PULMONAR = ENTo INTEGRADO
COMPREENDER ALCANGAR o OBJETIVO 36 ASSOCIACOES DE DoENTES ~ TRATAMENTO INTEGRA
0 MAXIMo PoSSIVEL DE MENOR RISCo MESES DEDOIS

n
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INFORMACOES ADICIONAIS
APOIOEM TODO O MUNDO

HTAPALGERIE
Telraxi 021140150182

Association d’Hypertension Artérielle
Pulmonaire d’Algérie, Algeria

E: htap.algerie@gmail.com

W: www.htapalgerie.wixsite.com/htap

PAH

SVERIGE

Patientféreningen PAH Sverige, Sweden

W: www.pah-sverige.se

Lung
Foundation
Australia

Lung Foundation Australia
E: enquiries@lungfoundation.com.au
W: www.lungfoundation.com.au

Riksforbundet

\’l HjartLung

Riksférbundet HjartLung, Sweden
E: info@hjart-lung.se
W: www.hjart-lung.se

A

phaawe

PULMONARY HYPERTENSION
ASSOCIATION AUSTRALIA
www.phaaustralia.com.au

Pulmonary Hypertension Association
Australia (PHAA)

E: admin@phaaustralia.com.au

W: www.phaaustralia.com.au

O

scleroderma
australia

Scleroderma Australia
E: hello@sclerodermaaustralia.com.au
W: www.sclerodermaaustralia.com.au



NOTAS
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