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RESUMO

Introducao: A sindrome de Eisenmenger caracteriza-se por hipertensao arterial pulmonar associada a shunt sistémico-
pulmonar, com elevagio acentuada e irreversivel da resisténcia vascular pulmonar e consequente bidirecionalizagao
ou inversao do fluxo. Sua progressio ¢ insidiosa, frequentemente com sintomas respiratorios inespecificos desde a
infancia, o que pode atrasar o diagnostico e favorecer complicagoes graves na vida adulta. Objetivo: Relatar um caso
de sindrome de Eisenmenger secundaria a comunicagio interatrial tipo seio venoso e ostium secundum, destacando
evolucio clinica, investigacao diagndstica e manejo terapéutico. ReEtto de Caso: Paciente feminina, 26 anos, com
histéria de dispneia dCS§C a infancia tratada como asma, evoluiu com dor toracica, piora da dispneia e identificacdo
de hipoxemia acentuada. Exames evidenciaram comunica¢ao interatrial dupla com shunt bidirecional, eritrocitose,
tromboembolismo pulmonar crénico e disfuncdo importante do ventriculo direito. O cateterismo cardiaco direito
confirmou hipertensao pulmonar pré-capilar severa. Foi instituida terapia com bosentana e sildenafila, anticoagulagdo
e oxigenoterapia continua. A elevacio significativa da resisténcia vascular pulmonar contraindicou o fechamento
do defeito. Apds avaliagio multidisciplinar, o transplante também foi contraindicado pelo elevado tisco cirtrgico e
nutricional, sendo programado escalonamento para terapia tripla. Conclusao: A sindrome de Eisenmenger permanece
uma condi¢do de prognéstico reservado e diagnostico frequentemente tardio. A identificagdo precoce ge cardiopatias
congénitas em pacientes com sintomas respiratorios persistentes pode prevenir a progressio para doenca vascular
pulmonar irreversivel e reduzir a morbimortalidade.

Palavras-chave: Sindrome de Eisenmenger; hipertensiao pulmonar; comunica¢do interatrial; cardiopatia congénita.

ABSTRACT

Introduction: Eisenmenger syndrome represents the most advanced stage of pulmonary arterial hypertension
associated with congenital heart disease, resulting from uncorrected systemic-to-pulmonary shunts that lead to
irreversible pulmonary vascular resistance. Its progtession is insidious, ot{en presenting with nonspecific respiratory
symptoms since childhood, which may delay diagnosis and contribute to severe complications in adulthood. O C{ecdve:
To report a case of Eisenmenger syndrome secondary to sinus venosus and ostium secundum atrial septal defects,
highlighting clinical evolution, diagnostic investigation, and therapeutic management. Case Report: A 26-year-old
female patient with a history of dyspnea since childhood treated as asthma developed chest pain, worsening dyspnea,
and marked hypoxemia. Investigations revealed a double atrial septal defect with bidirectional shunting, erythrocytosis,
chronic pulmonary thromboembolism, and significant right ventricular dysfunction. Right heart catheterization
confirmed severe precapillary pulmonary hypertension. Treatment with bosentan and sildenafil, anﬁcoa%uladon, and
continuous oxygen therapy was initiated. The significantly elevated pulmonary vascular resistance precluded defect
closure. Following multidisciplinary assessment, transplantation was also contraindicated because of high surgical
and nutritional risk, and escalation to triple theraFy was planned. Conclusion: Fisenmenger syndrome remains a
condition with poor prognosis and frequently delayed diagnosis. Early recognition of congenital heart disease in
patients with persistent respiratory symptoms may prevent progression to irreversible pulmonary vascular disease and
reduce morbidity and mortality.

Keywords: Hisenmenger syndrome; pulmonary hypertension; atrial septal defect; congenital heart disease.
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Sindrome de Eisenmenger e tromboembolismo pulmonar crénico

INTRODUGCAO

A hipertensdo arterial pulmonar (HAP)
associada a cardiopatias congénitas (HAP-CCg)
¢ relativamente frequente, acometendo cerca de
5-10 % dos pacientes com cardiopatia congénita
M. A prevaléncia estimada de HAP-CCg em
adultos situa-se entre 1,6 e 12,5 casos por milhao,
e aproximadamente 25-50 % desses pacientes
apresentam a forma mais grave da doenca, a
sindrome de Eisenmenger. As cardiopatias
congénitas ocorrem em 0,8-1 % dos nascidos
vivos e, embora mais de 90 % das comunicagoes

intracardfacas  simples sejam  corrigidas na
infancia, 5-10 % dos pacientes com esses
defeitos desenvolvem HAP durante a vida adulta
@) A progressio para HAP depende do tpo e
do tamanho do shunt; defeitos pos-tricispides
(defeitos do septo ventricular e persisténcia do
canal arterial) apresentam incidéncia de 50-70 %
de HAP, enquanto a incidéncia é menor (15-20 %)
nas comunicag¢des interatriais tipo seio venoso®.
A sindrome de Eisenmenger ¢
consequéncia de grandes derivagdes sistémico-
pulmonares nao corrigidas, nas quais o aumento
gradual da resisténcia vascular pulmonar
(RVP) leva a inversio do fluxo de um shunt
originalmente esquerda-direita para bidirecional
ou direita-esquerda®. O aumento da RVP ocorre
pelo remodelamento da vasculatura pulmonar
decorrente do hiperfluxo e da hipercinesia
endotelial; torna-se

uma vez estabelecida,

irreversivel, e o fechamento cirurgico do defeito

esta contraindicado. A inversio do shunt provoca

hipoxemia sistémica, cianose e policitemia

secundaria, com  manifestacbes  clinicas
multissistémicas, como baqueteamento digital,
hemorragia pulmonar, hiperuricemia, colelitiase
e risco aumentado de acidente vascular cerebral©.

A HAP-CCg ¢ classificada em quatro
grupos: (1) sindrome de Eisenmenger, que
inclui grandes defeitos que evoluem para RVP
severa e shunt reverso; (2) HAP associada a
shunts sistémico-pulmonares prevalentes, nos
quais a RVP esta discretamente aumentada
e o fechamento ainda pode ser possivel; (3)
HAP com defeitos cardiacos pequenos ou
coincidentes, em que a RVP elevada independe
do defeito; e (4) HAP persistente ou tardia apos
correcao cirurgica. Esse esquema destaca a
heterogeneidade da HAP-CCg e a necessidade
de abordagem individualizada. Pacientes com
sindrome de Eisenmenger constituem o grupo
mais grave, apresentando cianose, eritrocitose
e envolvimento de multiplos 6rgaos; nos casos
avancados e refratarios ao tratamento clinico, o
transplante pode ser considerado como estratégia
terapéutica definitiva®.

O diagnoéstico precoce de HAP-CCg
baseia-se na integracio de dados clinicos,
laboratoriais e de imagem. Ecocardiografia
transtoracica ¢ o método inicial para identificar
dilatagio de camaras direitas, estimar pressoes
e detectar shunts; o cateterismo cardiaco
direito confirma a presenca de HAP, quantifica

a RVP e avalia a resposta vasodilatadora”?.
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Em defeitos interatriais do tipo seio venoso,
a transesofagoscopia ¢ particularmente util
para caracterizar a anatomia. O uso precoce de
terapias especificas para HAP (inibidores de
fosfodiesterase tipo 5, antagonistas do receptor de
endotelina e prostanoides) melhora a capacidade
funcional e os parametros hemodinamicos nos
pacientes com Eisenmenger, embora nio reverta
a remodelacio vascular®,

A sobrevida de pacientes com HAP-CCg

o

superior a da HAP idiopatica, mas a evolugao

(@D

variavel e depende do defeito subjacente e do
manejo clinico. Os avangos no diagnodstico e
no tratamento de cardiopatias congénitas tém
aumentado a sobrevivéncia até a idade adulta,
tornando mais frequente o acompanhamento
de adultos com HAP grave por comunicagiao
interatrial ™. Contudo,a progressio parasindrome
de Fisenmenger em defeitos pré-tricuspides
continua rara; fatores genéticos e ambientais ainda
pouco compreendidos parecem contribuir para
que alguns pacientes com grandes comunicagoes
interatriais desenvolvam remodelamento vascular

acentuado e shunt reverso®.

Este relato descreve o curso clinico de
uma jovem com comunicacao interatrial tipo seio
venoso e ostium secundum nao diagnosticada atéa
idade adulta, que evoluiu com tromboembolismo
pulmonar cronico, hipertensao pulmonar severa
e sindrome de Eisenmenger. A apresentagiao
atipica com sintomas desde a infancia atribuidos
a “asma” ressalta a importiancia de considerar

cardiopatia congénita no diagndstico diferencial

de dispneia cronica em adultos jovens.

METODOS

Trata-se de um relato de caso descritivo,
elaborado a partir da analise retrospectiva
de registros clinicos e resultados de exames
laboratoriais, de imagem e hemodinamicos de uma
paciente com sindrome de Eisenmenger associada
a comunicacdo interatrial e tromboembolismo
pulmonar cronico. Os dados foram organizados
cronologicamente, contemplando a apresentagiao
clinica, a investigacao diagnostica, o tratamento e

a evolu¢ao durante o acompanhamento.

Relato de caso

Paciente KPSR, sexo feminino, 26
anos, natural e residente em Planaltina-GQO,
sem antecedentes cirurgicos. Desde a infancia
relatava cansaco e dispneia aos esfor¢os minimos,
sintomas atribuidos a asma sem investigacdo
especifica. Negava tabagismo e etilismo, era
sedentaria e havia tido COVID-19 em 2021 com
dessaturacdo persistente. Referia uso prévio de

formoterol/budesonida inalatério.

Apresentagio inicial
Em 05/07/2025 aptresentou  dor
toracica subita em hemitérax esquerdo, de
forte intensidade, ndo relacionada a inspiragio,
associada a dispneia aos esforgos. Foi atendida
no Hospital Regional da Asa Norte (HRAN),
onde tomografia computadorizada de toérax

mostrou ectasia do tronco da artéria pulmonar

(3,67 cm) com aneurisma fusiforme da artéria
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pulmonar direita e trombo mural, além de
opacidades em vidro fosco no parénquima.
realizado em

Ecocardiograma  transtoracico

14/07/2025 evidenciou dilatacio e disfuncio
sistolica acentuada do ventriculo direito (fracdo
de area 20 %) e hipertrofia do VD, estimando
pressao sistolica da artéria pulmonar (PSAP) em
81 mmHg, o ventriculo esquerdo apresentava
funcdo preservada e havia derrame pericardico
discreto. Diante desses achados, a paciente
foi transferida ao Hospital de Base do Distrito
Federal (HBDF) para investigagao etiologica.
No HBDEF, exame fisico revelou pressao
arterial de 90/60 mmHg, saturacdo periférica
de 92 % em cateter nasal com 1-2 L/min,
bulhas hipofonéticas com sopro sistélico no
foco pulmonar e figado palpavel sem dor; havia
baqueteamento digital e auséncia de edema. A
histéria clinica refor¢ou dispneia cronica desde
a infancia, sempre associada a asma, e auséncia
de alergias ou cirurgias prévias. Inicialmente,
a paciente utilizava oxigenoterapia continua
e anticoagulacio com enoxaparina, além de

broncodilatador inalatorio.

Investigagbes diagndsticas
As investigagdes foram organizadas
de forma cronolégica conforme a Tabela 1.
Angiotomografia de torax de 09/07/2025
confirmou ectasia do tronco pulmonar (3,67
cm) e aneurisma de artéria pulmonar direita
com trombo mural. O hemograma realizado

em 17/07/2025 evidenciou hemaicias de 5,82

milhées/ul., hemoglobina de 19,1 g/dL e
hematdécerito de 54%, com leucdceitos de 7.200/ul.
e plaquetas de 187.000/uL. (Tabela 1). A elevagdo
dos parametros eritrocitarios foi compativel
com eritrocitose secundiria no contexto de
hipoxemia cronica, complementando os achados
clinicos e cardiopulmonares da investigagao.
Ecocardiografia transtoricica de 23/07/2025
revelou comunicagdo interatrial dupla (seio
venoso de 1,6 cm e ostium secundum de 1 cm)
com fluxo bidirecional, dilatacio acentuada do
ventriculo direito e atrio direito, remodelamento
concéntrico do ventriculo esquerdo, trombo em
artéria pulmonar direita e hipertensio pulmonar
com PSAP de 113 mmHg Ultrassonografia
abdominal em 25/07/2025 demonstrou figado
de dimensdes normais com aumento difuso da
ecogenicidade, compativel com esteatose grau II.

O cateterismo cardfaco direito realizado
em 04/08/2025  confirmou  hipertensio
pulmonar pré-capilar severa, com pressao média
da artéria pulmonar de 79 mmHg, pressao capilar
pulmonar de 10 mmHg e resisténcia vascular
pulmonar de 11,99 unidades Wood. O débito
cardiaco foi de 5,72 L/min, e a prova com éxido
nitrico ndo demonstrou resposta vasodilatadora
indicada

significativa. ~ Foi ecocardiografia

transesofagica para melhor caracterizagdo

anatobmica das  comunicacOes  interatriais

previamente identificadas. A ecocardiografia
transesofdgica, realizada em  07/08/2025,
confirmou ampla comunicacdo interatrial tipo

seio venoso e ostium secundum com fluxo
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bidirecional; observou-se dilatacdo e hipertrofia
do ventriculo direito, disfuncao sistolica do VD
e desacoplamento VD-artéria pulmonar, além de
dilatagio do tronco pulmonar com trombo em
artéria pulmonar direita.

No mesmo dia, aespirometriademonstrou
VEF /CVF de 0,78, VEF, de 1,99 L (63% do
previsto) e CVFE de 2,55 L (69% do previsto), sem
evidéncia de distarbio ventilatorio obstrutivo e
sem resposta significativa ao broncodilatador.
Observou-se reducio leve da CVE O teste de
caminhada de seis minutos evidenciou reducao da
capacidade funcional, com distancia percorrida
de 390 m (68% do previsto) e dessaturagiao
acentuada durante o esforco, de 90% para 64%,

com recupera¢ao em 2 min e 34 s.

Angiotomografia realizada em
09/08/2025 mostrou tromboembolismo
pulmonar  cronico  bilateral, ectasia da

artéria pulmonar principal com 4,0 cm de
diametro e pequeno derrame pleural. Nova
angiotomografia em 04/09/2025 reforcou
sinais de tromboembolismo cronico, padrao em
mosaico de perfusio e opacidades periféricas
sugerindo infarto pulmonar. Ecocardiografia
de 12/09/2025 demonstrou progressio da
hipertensio pulmonar com PSAP estimada em
149 mmHg, dilata¢ao acentuada do ventriculo e
atrio direitos, retificacao do septo interventricular
(indice de esfericidade 1,44) e dilatagao do
tronco pulmonar (3,7 cm); observou-se
contraste espontaneo e trombo em artéria

pulmonar direita. Esses achados confirmaram

o diagnéstico de sindrome de Eisenmenger
secundaria a comunicacao interatrial dupla.

Os exames bioquimicos realizados em
setembro de 2025 evidenciaram albumina de
4,05 g/dL, creatinina de 0,72 mg/dL e ferritina
de 204 ng/ml., sem alteracoes significativas
nos eletrélitos. A avaliacio seriada do PRO-
BNP demonstrou valores de 473 pg/ml em
23/07/2025, 316 pg/mL em 28/07/2025,
87,8 pg/mL em 23/10/2025 ¢ 379 pg/mL em
29/04/2026. Ressonincia magnética cardiaca
em 04/11/2025 demonstrou ventriculo direito
discretamente aumentado e hipertrofiado, com
disfuncao sistolica global discreta, enquanto o
ventriculo esquerdo permanecia com funcio

normal e sem realce tardio.

Tratamento e evolugio

Apbs confirmagao de HAP severa, a
paciente recebeu enoxaparina plena, pois ja fazia
uso de rivaroxabana e mesmo em uso apresentou
Tromboembolismo Pulmonar. Foi introduzido
tratamento especifico para HAP com sildenafila
(20 mg, 8/8 h) e bosentana (62,5 mg, 12/12 h,
escalonada para 125 mg a cada 12 horas apos
30 dias), além de furosemida 40 mg/dia e
oxigenoterapia continua. O suporte psicolégico
foi iniciado para controle de ansiedade e
humor deprimido. Durante acompanhamento
ambulatorial, permaneceu em classe funcional
IIT (NYHA), necessitando 1-2 L/min de
oxigénio para manter saturacao entre 86 % e 90

%. Relatava dispneia aos esforcos moderados,
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dor toracica ocasional , além de dispneia
paroxistica noturna e ortopneia. A avaliacao
pela cirurgia cardiaca considerou contraindicado
o fechamento das comunicagdes interatriais
diante da elevagio significativa da resisténcia
vascular pulmonar e do fluxo bidirecional, sendo
indicada avaliagao em centro de referéncia para
transplante cora¢io-pulmao.

Na primeira consulta

ambulatério de Pneumologia (13/10/2025) e

pos-alta  no

no seguimento subsequente (20/01/2026), a
paciente mantinha saturagao de 90 % em cateter
nasal 1 L/min e apresentava sopro sistdlico em
foco pulmonar, figado palpavel e baqueteamento

digital, ndo havia edema periférico. Continuou

uso de sildenafila,

bosentana, enoxaparina

plena e furosemida, aguardando avaliagao
para transplante em Sao Paulo e a obtengao de
concentrador portatil de oxigénio. Até janeiro
de 2026, mantinha estabilidade clinica, sem
internagoes, mas permanecia limitada para
esforcos e dependente de oxigénio.

A investigacdo iniciall e os exames de
seguimento documentaram as alteragoes cardfacas,
vasculares pulmonares e funcionais desctitas no caso.
A Tabela 1 retne os principais resultados obtidos
entre julho de 2025 e junho de 2026, permitindo
acompanhar os achados que fundamentaram o

diagnéstico e as decises terapéuticas.
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Data

09/07/2025

14/07/2025

17/07/2025

18/07/2025

25/07/2025

04/08/2025

07/08/2025

Exame

AngioTC de térax

Ecocardiograma
transtoracico

Hemograma
completo

Ecocardiograma
transtoracico

Ultrassonografia
abdominal

Cateterismo
cardiaco direito

Ecocardiografia
transesofagica

Tabela 1: Principais exames diagnosticos do caso.

Principais resultados

Ectasia do tronco pulmonar (3,67 cm) e aneurisma fusiforme da artéria pulmonar
direita com trombo mural; opacidades em vidro fosco, onsolida¢oes de permeio
e fibroatelectasias basais

A funcio sistdlica global e a analise da contratilidade segmentar estdo preservadas.
Presenga de retificagdo sistlica do septo ventricular, inferindo sobrecarga e
pressio em camaras direitas. Os indices de funcio diastélica mostram fungio
diastolica normal E/A 0,9, E/e médio 5,6. Atrio Esquerdo: Dimens6es normais.
Volume indexado 21ml/m?2. Ventriculo Diteito: Ha disfuncio sistolica de grau
acentuado as custas de comprometimento difuso. Paredes espessadas (mede cerca
de 9mm). S'VD 8cm/s TAPSE 20 mm FAC 20%. . Dilatagio de grau acentuado
(anlise qualitativa). Atrio Direito: Dilatagio acentuada (andlise qualitativa). PSAP
~81 mmHg, derrame pericardico discreto, ventriculo esquerdo com fungio
preservada.

Hemicias 5,82 milhdes/pl; hemoglobina 19,1 g/dL; hematécrito 54%; VCM
92,8 fL; HCM 32,8 pg; CHCM 35,4 ¢/dL; RDW 14,1%; leucdcitos 7.200/uL. e
plaquetas 187.000/uL. Elevacio de hemicias, hemoglobina ¢ hematdctito,
compativel com eritrocitose.

FE 67 (teicholz) Dilatacao discreta do atrio direito

Fungio sistélica do VE preservada . Remodelamento concéntrico do ventriculo
esquerdo.

Dilatagio do VD com hipertrofia de suas paredes , disfun¢do sistdlica e
desacoplamento VD-AP

Hipertensio pulmonar ( alta probilidade)

Dilatagdo do tronco da pulmonar com trombo em artéria pulmonar direita
Comunicagio interatrial tipo seio venoso (1,6 cm) e ostium secundum (1 cm) com
fluxo bidirecional, dilatagio e hipertrofia de ventriculo direito, remodelamento
concéntrico de ventriculo esquerdo, trombo em artéria pulmonar direita, PSAP
~113 mmHg.

Figado de dimensoes normais com aumento difuso da ecogenicidade, compativel
com esteatose hepatica grau II.

Condicao inicial - manometrias ( mmHg)

PMAD 08 | PMAP 79 | PCP 10 | PMAO 80 | SVO2 66% | DC: 5,72 I./minuto
| IC 4,10 L /minuto/m? | RVP 11,99 UW | RVS 12,59 UW | RVP/RVS 0,95
Pos- 6xido nitrico (6xido nitrico 20 ppp + Oxigénio 15 L/minuto)

PMAD 08 | PMAP 68 | PCP 12 | PMAO 75 | SVO280% | DC: 4,6 L/minuto |
1C 3,32 L/minuto/m? | RVP 12,1 UW | RVS 14,48 UW | RVP/RVS 0,84

FE 67%. Atrio esquerdo normal. Atrio direito aumentado. Ventriculo esquerdo
com contratilidade global e segmentar preservada. Obervado tetificagio do septo
interventricular com indice de esfericidade de 1,44 (VR <1) (D-shape). Ventriculo
direito os diametros estio aumentados. Sinais compativeis de disfun¢io sistélica
de VD. Rela¢io TAPSE/PSAP de 0,012 , sendo valor de referéncia maior que
0,5. Ampla comunicagao interatrial tipo seio venoso medindo 1,6 cm e outra tipo
ostium secundum medindo 1 cm com fluxo bidirecional. Qp/Qs 2,13.
Regurgitagio discreta de valva mitral. Regurgitagio discreta de valva pulmonar.
PSAP 113,2, com regurgitacio da tricuspide de 5,2 m/s.

Confirmagio de ampla comunicagio interatrial tipo seio venoso e ostium secundum
com fluxo bidirecional, dilatagio e hipertrofia do ventriculo direito com disfun¢io
sistolica, desacoplamento VD-artéria pulmonar, dilatagio do tronco pulmonar
com trombo em artéria pulmonar direita.
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Data

08/08/2025

08/08/2025

09/08/2025

04/09/2025

12/09/2025

18/09/2025

23/07/2025
28/07/2025
23/10/2025

29/04/2026

04/11/2025

03/06/2026

06/05/2026

Exame

Espirometria

Teste de
caminhada de
6 min

AngioTomografia
de torax

AngioTomografia
de térax

Ecocardiograma
transtoracico

Exames
bioquimicos

PRO-BNP

Ressonancia
magnética cardiaca

AngioTomografia
de Térax

Cateterismo
cardiaco direito

Principais resultados

VEF1/CVF 0,78 ( 92%) / VEF1 1,99 (63%)/ CVF 2,55 (69%)/ FEF 25-
75%/CVE 0,70 (71%) -=> VEF1/CVF 0,78 (91%) / VEF1 2,01 (64%)/ CVF
2,59 (70%)/ FEF 25-75/CVF 0,64 ( 66%). Espiromettia sem obstrugio dos
fluxos aéreos. Ha redugio leve da CVF. Nio houve resposta a prova
broncodilatadora.

Distancia percorrida 390 m (68 % da predita), dessaturagio de 90 % para 64 %

20s 6 min e recuperagio em 2 min 34 s.

Sinais de tromboembolismo pulmonar cronico bilateral, ectasia da artéria
pulmonar (4,0 cm), pequeno derrame pleural.

Tromboembolismo pulmonar cronico bilateral com padrio em mosaico de
petfusio e opacidades periféricas sugerindo infarto pulmonar, pequeno derrame
pleural.

FE 69%. Ventriculo esquerdo: Contratilidade global e segmentar estdo
preservadas. Observado retificagdo do septo interventricular (indice de
esfericidade 1,44, sendo valor de referéncia <1). No ventriculo direito apresenta
sinais compativeis com disfuncio sistolica de VD (FAC VD 12%). Dilatacio do
tronco da artéria pulmonar e seus ramos com maior didmetro de 3,7 cm logo antes
da bifurcagao. Observado trombo na artéria pulmonar direita. Pericardio normal.
Estimada PSAP de 149 mmHg, com velocidade de regurgitacio da tricuspide
méaxima de 5,8 m/s. Valva pulmonar com regurgitacio discreta. Conclusio:
Comunicagio interatrial tipo seio venoso e ostium secundum; Dilatagio do VD
com hipertrofia de suas paredes, disfuncio sistélica VD e desacoplamento VD-
AP.Hipertensio pulmonar (grau acentuado), PSAP: 149mmHg. Dilatagao
acentuada do tronco da pulmonar. Dilatagao acentuada do étrio direito

Creatinina 0,72 mg/dL, albumina 4,05 g/dL e ferritina 204 ng/mL; eletrolitos e
enzimas hepaticas sem alteragoes.

Valor de 473 pg/ml
Valor de 316 pg/ml
Valor de 87,8 pg/mL

Valor 379 pg/ml

Ventriculo direito discretamente aumentado com hipertrofia e disfuncao sistélica
global discreta, ventriculo esquerdo com funcio preservada, auséncia de realce
tardio.

Sinais de tromboembolia pulmonar cronica direita, sem alteragGes significativas
em relagao ao exame de setembro de 2025.

Sinais de cor pulmonale com dilatag¢io atrial predominante.

Ténues opacidades em vidro fosco predominantemente peribronquicas, bilaterais,
de distribui¢io esparsa, de aspecto indeterminado podendo estar relacionado a
vasculopatia, sem alteragGes significativas em relagio ao exame antetior.
Opacidade alveolar associada a discreta redugdo volumétrica no segmento lateral
do lobo médio, de aspecto indeterminado, parcialmente reabsorvido em relagio
20 exame anterior.

Condigdo inicial - manometrias ( mmHg) PMAD 06| PMAP 79 | PCP 06 | DC
3,6 L/minuto | RVP 20,27 UW | Qp/Qs 0,97. Apés inalagio de 6xido nitrico

20 PPP por 15 minutos
- manometrias (mmHg) PMAD 06 | PMAP 73 | PCP 07 | DC 4,2 L/minuto |
RVP 15,7 uw

Fonte: Autoria Prépria
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No acompanhamento por imagem, os
laudos das angiotomografias de setembro de
2025 e junho de 2026 registraram persisténcia
cronicas na

de alteragoes tromboembolicas

circulagao pulmonar. A Figura 1 apresenta cortes
dos dois exames, permitindo a comparacao dos

achados vasculares durante o seguimento.

Figura 1. Angiotomografia de artérias pulmonares demonstrando alteracies tromboembilicas na circulagao pulmonar. A esquerda, exame
realizado em 04/09/2025; a direita, exame realizado em 03/06/2026.

seriada

hemodinamica

A avaliacao
complementou os achados de imagem. Entre
agosto de 2025 e maio de 2026, observou-
se aumento da resisténcia vascular pulmonar
de 11,99 para 20,27 UW e reducao do débito
cardiaco de 5,72 para 3,6 L/min. A Tabela 2

compara os parametros dos dois cateterismos,
nas condicOes basais e apds administracao de
oxido nitrico, documentando a persisténcia de

resisténcia vascular pulmonar elevada.
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Tabela 2. Comparag¢io dos parimetros hemodinamicos obtidos nos cateterismos cardiacos direitos

realizados em 2025 e 2026.

Parametro
Pressdo média do dtrio direito (mmHg)
Pressdo média da artéria pulmonar (mmHg)
Pressio capilar pulmonar (mmHg)
Débito cardiaco (L/min)
Indice cardiaco (I./min/m2)
Resisténcia vascular pulmonar (UW)

Qp/Qs

Apos oxido nitrico

Pressdo média da artéria pulmonar (mmHg)
Pressio capilar pulmonar (mmHg)

Débito cardiaco (L/min)

Indice cardiaco (I./min/m2)

Resisténcia vascular pulmonar (UW)

Resposta vasodilatadora significativa

04/08/2025 06/05/2026
8 6
79 79
10 6
5,72 3,6
4,10 —
11,99 20,27
— 0,97
68 73
12 7
4,6 4,2
3,32 —
12,1 15,7
Naio Nao

Nota: PMAD: pressdo média do atrio direito; PMAP: pressao média da artéria pulmonar; PCP: pressio
capilar pulmonar; DC: débito cardiaco; IC: indice cardiaco; RVP: resisténcia vascular pulmonar; UW:
unidades Wood; Qp/Qs: relagio entre fluxo pulmonar e fluxo sistémico.

Desfecho clinico

A paciente foi diagnosticada com

sindrome de Eisenmenger secundaria a

comunica¢ao interatrial tipo seio  venoso
associada a comunicacao ostium secundum,
com hipertensdo arterial pulmonar do grupo 1
relacionada a cardiopatia congénita. Os achados
persistentes de tromboembolismo pulmonar
cronico bilateral levantaram ainda a possibilidade
de um componente adicional relacionado ao
grupo 4. Apresentava disfungao importante
do ventriculo direito e permaneceu em classe
funcional 111, com necessidade de oxigenoterapia

continua e limitagao aos esforcos.

Foi mantida terapia especifica para HAP
com bosentana e sildenafila, além de anticoagulacao,
diurético e oxigenoterapia, com melhora sintomatica
parcial e persistencia de limitagdo funcional.
O fechamento das comunicacOes interatriais
permaneceu contraindicado diante da resisténcia
vascular pulmonar significativamente elevada e do
shunt bidirecional. Devido a gravidade clinica e
hemodinamica, a paciente foi avaliada em centro de
referéncia para transplante, sendo o procedimento

contraindicado ap6ds discussao multidisciplinar pelo

elevado risco cirurgico e nutricional.
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Diante desse cenirio, foi indicada

otimizacdo do tratamento da hipertensao
pulmonar, com programacao de escalonamento
para terapia tripla mediante associacio de
selexipague ou iloprosta ao esquema com
bosentana e sildenafila. Também foi considerada,
para avaliagdo posterior, a possibilidade de
transicao de sildenafila para riociguate, levando
em conta o componente tromboembolico
pulmonar cronico. A paciente permanece em

acompanhamento especializado.

DISCUSSAO

A sindrome de Eisenmenger ¢é uma
condi¢ao rara que resulta da evoluc¢ao de shunts
congénitos de longa duracao quando a resisténcia
vascular pulmonar (RVP) atinge niveis sistémicos,
levando a inversao ou bidirecionalizacao do fluxo
(D, Esse processo ocorre mais frequentemente
em defeitos pos-tricispides, como defeitos
do septo ventricular e persisténcia do canal
arterial, mas pode se desenvolver em grandes
interatriais,

comunicac¢oes especialmente na

presenca de fatores genéticos ou ambientais que

(12 Nosso

acelerem o remodelamento vascular
caso exemplifica essa evolucdo incomum em
defeito pré-tricuspide duplo (seio venoso e
ostium secundum), reforcando que, embora a
progressao seja rara, o risco nao ¢ negligenciavel
e exige acompanhamento atento desde a infancia.

Historicamente, comunicacOes interatriais

de grande tamanho foram consideradas benignas

devido a baixa incidéncia de hipertensao pulmonar;
entretanto, estudos observacionais mostraram
que cerca de 5-10 % dos adultos portadores
podem desenvolver RVP elevada e sindrome

de Eisenmenger!'?.

A fisiopatologia envolve
hiperfluxo pulmonar crénico e cisalhamento
endotelial, levando a disfuncio endotelial,
vasoconstricao persistente, proliferacio muscular
lisa e trombose in situ ™. A progressao é gradual
e muitas vezes assintomatica até o aparecimento
de cianose, poliglobulia e insuficiéncia ventricular
direita, como observado na paciente. Fatores
genéticos, como mutagcoes em BMPR2 e outros
genes relacionados a via do TGF-8, podem explicar
parte da variabilidade na evolug¢ao para hipertensao
pulmonar em defeitos pré-tricuspides .

Outro aspecto relevante deste caso ¢ a
longa histéria de dispneia e sibilancia desde a
infancia, tratada como “asma’” sem investigacao
estrutural. Em  estudos que examinaram a
relacdo entre defeitos do septo atrial e sintomas
respiratorios, até metade dos pacientes adultos
com comunicacao interatrial relatavam tosse,
chiado e dispneia, levando a diagnosticos
equivocados de asma e atrasando a corregao do
defeito!*". Esse atraso contribui para sobrecarga
cronica do ventriculo direito, arritmias, embolia
paradoxal e progressio para hipertensiao
pulmonar severa®. A identificacio precoce
de cardiopatias congénitas em individuos com

sintomas respiratorios persistentes é fundamental

para prevenir complicagdes irreversiveis.
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A sindrome de Eisenmenger apresenta
incidéncia decrescente devido as melhorias
no diagnodstico e no tratamento precoce das
cardiopatias congénitas; ainda assim, persiste
em cerca de 1-5 % dos pacientes com defeitos

(718 Trata-se de um

cardiacos nao corrigidos
estado de hipertensao arterial pulmonar com RVP
acima de 8 Wood e saturagao arterial de oxigénio
abaixo de 90 %, associado a shunt bidirecional ou
direita-esquerda. A morbimortalidade permanece
alta,com complicagdoes comoarritmias,hemoptise,
infec¢oes respiratorias e insuficiéncia cardifaca,
além de desafios terapéuticos significativos'”.
Complicagbes  tromboembolicas  sao
frequentes em pacientes com sindrome de
Eisenmenger e podem se manifestar como
trombose em artéria pulmonar ou embolia
sistémica. Estudos relatam prevaléncia de
trombose arterial pulmonar entre 20 % e 35 %
dos pacientes, sendo mais comuns em mulheres
mais velhas, com saturacao arterial mais baixa e
disfuncao biventricular. A trombose resulta de
dilatacdo arterial, fluxo turbulento e disfunciao
endotelialcronica®?). Apesardessaaltaincidéncia,
o uso rotineiro de anticoagulacio permanece
controverso; recomenda-se anticoagular apenas
arritmias  atriais, trombose

pacientes com

documentada ou embolia sistémica, ponderando

@2 No caso relatado, a

o risco de sangramento
presenca de trombo mural em artéria pulmonar
motivou anticoagulagio com  rivaroxabana
inicialmente e posteriormente enoxaparina plena

apos exclusio de contraindicagoes.

No presente caso, os achados persistentes
de tromboembolismo pulmonar cronico assumem
relevancia adicional. Embora a sindrome de
Eisenmenger possa favorecer trombose na
circulagao pulmonar, a documentagio de alteragdes
tromboembodlicas cronicas nos exames de imagem
levanta a possibilidade de um componente
adicional relacionado ao grupo 4, sobreposto
a hipertensao arterial pulmonar do grupo 1
associada a cardiopatia congénita. A confirmag¢ao
e a caracterizacio desse componente requerem
avaliacio especifica em centro de referéncia,
uma vez que a distingao entre trombose in situ e
doenga tromboembolica pulmonar cronica tem
implicacoes diagndsticas e terapéuticas®.

A hipéxia cronica leva a policitemia
secundaria, hipercoagulabilidade e anormalidades
de hemostasia. Ainda assim, sangramentos
podem ocorrer devido a deficiéncia de fatores de
coagulacao e plaquetopenia relativa. A flebotomia
terapéutica, anteriormente empregada para reduzir
hematocrito, demonstrou prejuizo a capacidade
funcional por induzir deficiéncia de ferro e
nio é mais recomendada rotineiramente V. A
monitorizagdao da ferritina e o manejo criterioso
da eritrocitose sao essenciais para equilibrar
oxigenacao tecidual e viscosidade sanguinea.

A avaliagdo  diagndstica  completa
exige integracio de métodos nao invasivos e
invasivos. Hcocardiografia transtoracica ¢é a
principal ferramenta inicial para estimar pressdes
pulmonares, avaliar disfuncao de ventriculo

direito e identificar shunts; porém, falhas na
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deteccdo de defeitos do septo atrial ocorrem,
especialmente em defeitos localizados no septo
superior, justificando o uso de ecocardiografia
transesofigica®?%. O cateterismo cardiaco
direito, considerado padrio-ouro, quantifica a
RVP e diferencia HAP reversivel de irreversivel.
Exames como

complementares tomografia

computadorizada e ressonancia magnética
ajudam a avaliar a anatomia pulmonar, trombos
e repercussdes cardiacas. A prova de fungao
pulmonar do caso evidenciou redugao leve
e proporcional de volumes, sem obstrugao,
corroborando  que a  dispneia  decorre
primariamente da HAP e ndo de asma.

O teste de caminhada de seis minutos
(TC6) é amplamente utilizado para avaliar a
capacidade funcional e a resposta ao tratamento
na HAP. Trata-se de exame simples, de baixo custo
e reprodutivel, que apresenta boa correlagio com
parametros hemodinamicos e classe funcional.
Entretanto, o TC6 tem menor sensibilidade
em pacientes com doenga leve ou sob terapia
otimizada e deve ser interpretado em conjunto
com outros indicadores®”. No relato, a distancia
percorrida (390 m) e a dessaturagao intensa
reforcaram a gravidade da HAP e auxiliaram na

estratificacdo de risco®*#%),

Biomarcadores como BNP e NT-proBNP
sao uteis para avaliar a sobrecarga do ventriculo
direito e apresentam valor prognostico na HAP. No
caso apresentado, o PRO-BNP variou ao longo do
acompanhamento, com valores de 473 pg/ml. em

julho de 2025, 316 pg/mL ainda no mesmo més e

reducio para 87,8 pg/mL em outubro de 2025. Em
abril de 2026, houve nova elevagao, atingindo 379
pg/mL. Essa vatiacio demonstra a importancia da
avaliagao seriada do biomarcador, sempre associada
aos achados clinicos e hemodinamicos™”. No
hemograma inicial, a hemoglobina de 19,1 g/dL e
0 hematocrito de 54% documentaram eritrocitose,
compativel com resposta adaptativa a hipoxemia
cronicano contexto clinicoapresentado. Esseachado
complementa a caracterizacao da sindrome de
Eisenmenger, embora nao constitua, isoladamente,
critério  diagnéstico. O acompanhamento  do
hemograma e do estado do ferro permanece
relevante durante o seguimento®.
O  tratamento da sindrome de
Eisenmenger visa melhorar a qualidade de vida,
reduzir sintomas e retardar a progressao. Os
antagonistas do receptor de endotelina, como
a bosentana, foram estudados nessa populagao,
com melhora da classe funcional, da capacidade
de exercicio e de parametros hemodinamicos
G132 Inibidores da fosfodiesterase tipo 5, como
a sildenafila, promovem vasodilatacio pulmonar
e podem melhorar a tolerincia ao exercicio. A
associa¢ao de bosentana e sildenafila foi utilizada
na paciente. O 6xido nitrico inalatério atua como
vasodilatador pulmonar seletivo e, neste caso, foi
empregado durante a avaliacio hemodinamica®".

Outras intervencdes farmacoldgicas
tem papel limitado. Bloqueadores de canais de
calcio nao sio recomendados porque podem

reduzir a pressio arterial sistémica e aumentar

o shunt direita-esquerda, precipitando sincope
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e morte subita’’. Anticoagulacio de rotina é
evitada devido ao risco de hemorragia, sendo
reservada para pacientes com fibrilagio atrial,
trombo identificado ou embolia sistémica,
conforme discutido anteriormente. Diuréticos,
suplementacio de ferro e terapia de reposi¢ao de
oxigénio sao suportes importantes na redugao de
congestao e alivio de sintomas®.
A comparagao dos estudos

hemodinamicos demonstra progressao da
doenga vascular pulmonar, com aumento da
RVP de 11,99 UW, em agosto de 2025, para
20,27 UW, em maio de 2026, associado 2
reducdo do débito cardiaco. Apesar da reducao
da RVP para 15,7 UW apés administragao de
oxido nitrico no segundo estudo, permaneceu
resisténcia vascular pulmonar marcadamente
elevada, reversibilidade

Esses achados, associados ao Qp/Qs de 0,97,

sem significativa.
sustentaram a contraindicacao ao fechamento
do defeito (Tabela 2).

A correcao cirurgica do defeito ou
o fechamento percutaneo esta geralmente
contraindicada em adultos com sindrome de
Eisenmenger, pois o shunt funciona como
“valvula de escape” para o ventriculo direito,

cardiaco?.

prevenindo  colapso Estratégias
de “tratar e reparar”, que combinam terapias
especificas para HAP com fechamento do
defeito, podem ser consideradas apenas quando
a RVP cai abaixo de 4-5 Wood e a relaciao fluxo
pulmonar/sistémico (Qp/Qs) permanece >

1,5, critérios raros em pacientes com hipoxemia

severa’). No presente caso, a persisténcia de

RVP marcadamente elevada, mesmo apos

administracio de Oxido nitrico, associada ao
Qp/Qs de 0,97 no estudo de maio de 2026 e
a hipoxemia, sustentou a contraindicagdo ao
fechamento das comunicacoes interatriais.

A opg¢ao terapéutica definitiva para
sindrome de Eisenmenger ¢ o transplante. O
transplante coracao-pulmao apresenta sobrevida
superiorem comparag¢aoao transplante pulmonar
isolado com reparo do defeito, sobretudo em
pacientes com disfungdo ventricular direita

0239, As taxas de sobrevida relatadas

grave
variam de 60 % a 70 % em cinco anos, embora
dependam da etiologia, idade e comorbidades.
A disponibilidade de 6rgaos, o estado clinico do
paciente e a presenca de trombos pulmonares
influenciam a indicagdo e o momento do
procedimento’”. No presente caso, a presenca
de trombo em artéria pulmonar pode estar
relacionada também a propria fisiopatologia da
sindrome de Eisenmenger. A dilatagao acentuada
das artérias pulmonares, o fluxo turbulento
e a disfuncao endotelial cronica favorecem a
formacio de trombose in situ®. Além disso,
a obstrucao vascular pulmonar cronica pode
contribuir para aumento adicional da resisténcia
vascular pulmonar e agravamento da hipertensao
pulmonar. Entretanto, o tromboembolismo
pulmonar cronico documentado nos exames de
imagem nao deve ser atribuido exclusivamente
a trombose in situ. A diferenciacio entre

trombose in situ associada a HAP avancada e
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doenga tromboembodlica pulmonar cronica ¢é
relevante, pois ambas podem contribuir para o
aumento da resisténcia vascular pulmonar e para
a gravidade hemodinamica. Nesse contexto,
os achados de imagem justificam investigacao
dirigida para possivel componente do grupo 4
em centro especializado®.

A associag¢ao entre hipertensiao arterial
pulmonar relacionada a cardiopatia congénita e
achados de doenga tromboembodlica pulmonar
cronicaampliaacomplexidadedomanejo,exigindo
avaliacdo especializada da contribui¢ao de cada
mecanismo para a gravidade hemodinamica. No
caso apresentado, o transplante foi contraindicado
apo6s discussio multidisciplinar em razio do
elevado risco cirargico e nutricional. Diante
dessa limitacdo, foi proposto escalonamento
para terapia tripla, com associagao de selexipague
ou iloprosta ao tratamento com bosentana e
sildenafila. Considerou-se ainda a possibilidade
de futura transicao de sildenafila para riociguate,
condicionada a avaliacgio do componente
tromboembodlico cronico e da elegibilidade clinica.
Essas propostas representam o planejamento
individualizado da equipe assistente, ainda sem
resultados disponiveis para avaliacio de sua
efetividade neste caso.

Prognosticamente,

pacientes  com

sindrome de Eisenmenger apresentam

sobrevida mediana melhor do que aqueles

com  hipertensaio  pulmonar idiopatica,

possivelmente devido a preservagio da

funcio ventricular esquerda e a adaptagio do

ventriculo direito ao hiperfluxo progressivo"”.
Contudo, a expectativa de vida ainda ¢
reduzida (segunda a quarta década de vida), e a
qualidade de vida é prejudicada por limitagoes
fisicas, complicagbes tromboembdlicas e
risco de morte subita. Avaliagcdes regulares de
capacidade funcional, marcadores laboratoriais
e imagem sao fundamentais para estratificar
l(),34).

risco e orientar o tratamento!

Dessa forma, este caso ressalta a

necessidade de abordagem — multidisciplinar

envolvendo  cardiologistas, pneumologistas, e
equipe de transplante. O acompanhamento
por equipe integrada permite otimizar o

tratamento clinico, monitorar eventos adversos
(hepatotoxicidade, anemia, leucopenia) e ajustar
doses de medicamentos. A educa¢ao do paciente e
de seus familiares sobre restri¢oes fisicas, prevencao
de infecgbes e importancia da adesdao terapéutica

também ¢ crucial para minimizar complica¢oes.

CONCLUSAO

A sindrome de Eisenmenger caracteriza-
se por hipertensao arterial pulmonar associada a
cardiopatia congénita,comaumentoirreversivelda
resisténcia vascular pulmonar e bidirecionalizagao
ou inversao do shunt intracardfaco. Apesar dos
avangos terapéuticos, permanece uma condi¢dao
de prognostico reservado e manejo complexo.
O caso apresentado evidencia que defeitos pré-
tricuspides podem evoluir para doenga vascular

pulmonar grave quando nido diagnosticados e
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corrigidos precocemente. A histéria prolongada
de dispneia atribuida a asma refor¢a a importancia
de considerar cardiopatias congénitas no
diagnostico diferencial de pacientes jovens com
sintomas respiratorios persistentes.

Os achados persistentes de
tromboembolismo pulmonarcronicoacrescentam
complexidade ao caso e levantam a possibilidade
de um componente tromboembolico cronico
adicional, cuja caracterizagao deve ser realizada
em centro especializado.

O tratamento baseia-se em terapias
especificas para hipertensao arterial pulmonar e
medidas de suporte, com decises individualizadas
conforme a gravidade hemodinamica e
as complicagoes associadas. Neste caso, o
fechamento das comunicacoes interatriais foi
contraindicado, e a avaliagio multidisciplinar
também afastou a possibilidade de transplante
devido ao elevado risco cirurgico e nutricional.
A paciente permanece em acompanhamento
especializado, com programacao de intensificagao
do tratamento medicamentoso. O caso reforca
a importancia do diagnostico precoce das

cardiopatias congénitas e da reavaliacio continua

das possibilidades terapéuticas.
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