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RESUMO

INTRODUCAO: A Sindrome Hipoplasica do Coracdo Esquerdo (SHCE) é uma
patologia altamente fatal entre os recém-nascidos. Quando ocorre tardiamente o
diagnéstico, impedindo que se realizem as devidas intervencgdes, a letalidade chega
a 100%. Embora a sindrome seja conhecida como uma manifestacdo de defeito
adquirido durante a vida fetal, s6 recentemente teve a sua fisiopatologia revelada,
necessitando, assim, de maiores investigacoes.

OBJETIVO: O presente artigo visa atualizar os conhecimentos acerca da Sindrome
Hipoplasica do Coracdo Esquerdo (SHCE), procurando identificar os principais
métodos e técnicas utilizados no diagndstico e tratamento da doenca.

METODOS: Trata-se de uma revis&o integrativa de abordagem qualitativa que, por
meio de artigos originais, revisées bibliograficas e estudos transversais, reuniram
informacdes pertinentes acerca da SHCE nos ultimos 50 anos (1970-2020). Os
trabalhos foram selecionados a partir das plataformas de busca Scielo, Lilacs,
PubMed e Medline.

RESULTADOS: A populacdo investigada totaliza em 11.605 bebés envolvidos,
sendo que a faixa etaria dos pesquisados varia da oitava semana da concepc¢ao
estendendo-se até <12 anos. As formas de diagndstico consideradas mais
eficientes foram a ecocardiografia fetal, o eletrocardiograma e a radiografia de térax.
No concernente as intervencfes, encontraram-se as cirurgias paliativas, 0s
transplantes cardiacos e a Operacdo de Norwood (com modificacdes) como meios
satisfatorios de reparacéo.

CONCLUSAO: Conclui-se que as especificidades apresentadas para cada caso
clinico podem requerer modifica¢des particulares na cirurgia de Norwood em prol do
tratamento da SHCE. Entretanto, as adaptacfes sugeridas logrardo maior éxito e
trardo mais chances de recuperacdo para o0 recém-nascido se evitar realizar a

cirurgia utilizando a parada circulatéria total e a hipotermia profunda.

PALAVRAS-CHAVES - Cardiopatia Congénita. SHCE. Operacé&o Norwood.



ABSTRACT

INTRODUCTION: Hypoplastic Left Heart Syndrome (HLHS) is a highly fatal
pathology among newborns. When the diagnosis occurs late, preventing the
necessary interventions, lethality reaches 100%. Although the syndrome is known as
a manifestation of a defect acquired during fetal life, only recently has its
pathophysiology been revealed, thus requiring further investigation.

OBJECTIVE: This article aims to update the knowledge about the Hypoplastic Left
Heart Syndrome (HLHS) seeking to identify the main methods and techniques used
in the diagnosis and treatment of the disease.

METHODS: This is an integrative review with a qualitative approach that, through
original articles, bibliographic reviews and cross-sectional studies, gathered pertinent
information about the HLHS in the last 50 years (1970-2020). The works were
selected from the Scielo, Lilacs, PubMed and Medline search platforms.

RESULTS: The investigated population totals 11,605 babies involved, and the age
group of those surveyed varies from the eighth week of conception, extending to <12.
The most efficient forms of diagnosis were fetal echocardiography, electrocardiogram
and chest radiography. With regard to interventions, palliative surgeries, heart
transplants and the Norwood Operation (with modifications) were found to be
satisfactory means of repair.

CONCLUSION: It is concluded that the specificities presented for each clinical case
may require particular modifications in Norwood surgery in favor of the treatment of
HLHS. However, the suggested adaptations will be more successful and bring more
chances of recovery for the newborn if surgery is avoided using total circulatory

arrest and deep hypothermia.

KEYWORDS - Congenital Heart Disease. SHCE. Operation Norwood.
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1 INTRODUCAO

Cardiopatias Congénitas sao todas as alteracbes e/ou malformacdes no
desenvolvimento embriondrio da estrutura cardiaca que surge nas primeiras oito
semanas de gestacédo. Na maioria dos casos, o fator causal é desconhecido *.

As malformacgdes congénitas sdo a principal causa de 6bito neonatal precoce
e, apesar da incidéncia da hipoplasia cardiaca ser baixa, ainda € o motivo mais
frequente de morte por cardiopatia congénita na primeira semana de vidaZ.

A Sindrome Hipoplasica do Coracdo Esquerdo (SHCE) é altamente fatal. Sem
tratamento pode chegar a 100% de letalidade. Embora a sindrome seja uma
manifestacdo de defeito adquirido durante a vida fetal, s6 recentemente teve a sua
fisiopatologia conhecida e a agnagédo de sua incidéncia esclarecida®.

Como hoje existem varios métodos terapéuticos e algumas técnicas
diagnésticas, faz-se necessario que os médicos e demais profissionais que tém
contato direto com gestantes se atualizem, especialmente no que diz respeito aos
fatores de risco que podem ocasionar a ma formacao no coracao dos bebés.

Durante a realizacdo do pré-natal, por exemplo, conhecer quais sdo as
situacdes especificas observadas em gestantes inseridas no quadro em questao —
como a diabetes materna, o uso de drogas teratogénicas, a histéria familiar de
cardiopatia congénita, a rubéola, as infec¢cdes durante a gestacao e a presenca de
anormalidades extra cardiacas a ultrassonografia obstétrica — sera crucial para que
sejam realizados os procedimentos adequados ao longo da gravidez e durante o
parto!, haja vista que as condicdes supracitadas sdo as mais observadas em bebés
que sofreram alguma espécie de ma formacédo na gestagao?.

A respeito do uso de técnicas diagnoésticas para avaliacdo cardiaca fetal,
encontra-se o primeiro registro no trabalho de Garret e Robinson®, em 1970,
seguido, quase uma década depois, pelo trabalho de Wladimirof et al. (1979)%.
Inicialmente, a Unica técnica disponivel para avaliacdo de rotina do estado cardiaco
fetal era a avaliacdo da frequéncia cardiaca®.

E possivel verificar que o advento da ecocardiografia foi um salto para toda a
humanidade, principalmente olhando-se pela ética do aperfeicoamento trazido pelos
anos de exaustiva dedicacdo da area cientifica. Atualmente, pode-se contar com o
modo multidirecional (primeira modalidade utilizada pela ecocardiografia), com o

bidimensional e com o Doppler (observacdo, em cores, do fluxo sanguineo pelas



redes vasculares e cavidades do coracdo) no estudo do feto, o que permitiu a
descricdo aprimorada da anatomia cardiaca, a analise das camaras e, finalmente, a
possibilidade de identificagcdo de malformacdes, de distarbios da fungcédo e do ritmo
cardiaco no periodo intrauterino®®.

Além do surgimento e do avanco das técnicas diagndsticas para avaliacao
cardiaca fetal apresentadas, ha em paralelo os métodos terapéuticos de
intervencdo. Neste contexto, encontram-se o transplante cardiaco neonatal e a
reconstrucdo paliativa estagiada?. O primeiro relato de transplante cardiaco
ortotépico com sucesso se deve a Bailey et al. (1986)7, justamente em um recém-
nascido portador de hipoplasia de coracéo esquerdo, com boa evolucéo clinica onze
anos apés o procedimento. Entretanto, a grande desvantagem apresentada pela
técnica de transplante do 6rgdo é a pequena quantidade de doadores disponiveis e
compativeis?.

Ja a técnica de Norwood, para o tratamento da SHCE, é dividida em trés
estagios. O primeiro envolve a criagdo de uma ampla comunicacdo entre o
ventriculo direito — através do tronco da artéria pulmonar, da aorta descendente e do
arco aortico reconstruidos — e o estabelecimento de uma fonte controlada de fluxo
pulmonar (anastomose sistémico-pulmonar)?.

No segundo estagio, a derivacdo sistémico-pulmonar é substituida por uma
anastomose cavo pulmonar bidirecional (Glenn modificado). Por fim, o terceiro
estagio é completado com a operagdo de Fontan, ou similar, completando o
tratamento. Dos recém-nascidos que foram submetidos a essa técnica, apenas 20%
evoluiu com quadro de septicemia, vindo a 0Obito; os 80% restantes sobreviveram e
tiveram alta hospitalar?.

Pode-se compreender, portanto, que a Sindrome Hipoplasica do Coracao
Esquerdo € uma das patologias congénitas do coragdo que mais interrompe a vida
dos recém-nascidos, além de ter um prognéstico desanimador. Nesta esfera, é
imprescindivel que sejam ampliadas as discussbes e reflexdes sobre o assunto,
especialmente para dar subsidios consistentes para a atuacdo dos profissionais que
se sentem confusos diante da escolha da conduta para cada caso.

Dessa forma, na esfera privada, é de suma importancia que as maes com o
conhecimento da patologia em seus filhos acompanhem a gestacdo e optem por

realizar o parto em locais que tenham boa capacidade técnica, ou seja, 0 suporte



tecnolégico avancado e a méo de obra profissional qualificada, a fim de evitar
instabilidade do quadro clinico®°.

Na dimensdo do conhecimento cientifico, € fundamental estimular estudos
dentro dessa tematica de modo que novas formas de diagnostico, tratamento e,
quica, prevencao sejam sugeridos. O caminho para o alcance desse objetivo se da
por meio do reconhecimento da relevancia das investigacbes e das reflexdes
suscitadas pelo assunto.

Sendo assim, 0 presente artigo visa atualizar os conhecimentos acerca da
Sindrome Hipoplasica do Coracdo Esquerdo (SHCE), especialmente os aspectos
relacionados ao diagnoéstico e tratamento. Para tanto, procurou-se identificar os
principais métodos e técnicas utilizados no diagndstico da Sindrome Hipoplasica do
Coracdo Esquerdo (SHCE); buscou-se investigar os procedimentos meédicos
adotados na atualidade para o tratamento da SHCE, assim como apresentar as

especificidades da sindrome em evidéncia.
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2 METODOLOGIA

Trata-se de uma revisao integrativa de abordagem qualitativa que segue o
modelo das pesquisas exploratorias. Assim, buscou-se compilar técnicas
diagnoésticas da Sindrome da Hipoplasia do Coracdo Esquerdo e os tratamentos
disponiveis encontrados na literatura.

Escolheu-se a metodologia supracitada por ser a mais apropriada para responder
ao questionamento: quais sdo as caracteristicas da Sindrome do Coragéo Esquerdo
Hipoplasico encontradas na literatura e quais sdo as condutas médicas vigentes

adotadas para o tratamento desta patologia?

2.1 Estratégias de busca

As bases de dados escolhidas para o estudo foram Scielo, Lilacs, PubMed e
Medline. Os caminhos de busca foram por meio das expressodes: “Sindrome
Hipoplasica do Coracdo Esquerdo”, “técnicas diagndsticas da SHCE”, “progndsticos
da SHCE”, “prevaléncia da SHCE”, “condutas para SHCE”, isoladamente. Para esta

pesquisa, ndo se recorreu a operadores booleanos.

2.2 Critérios de Inclusédo e Exclusao

Incluiram-se artigos originais e de investigacdo diretamente relacionados ao
tema; que foram publicados nos ultimos 50 anos (1970-2020), podendo ser trabalhos
em portugués, espanhol ou inglés; que apresentasse bons resultados quanto ao
prognoéstico e/ou que trouxesse consideracoes relevantes acerca da SHCE; e que
revelasse algumas das intervencgdes realizadas nos primeiros anos de vida do bebé.

Em contrapartida, desconsiderou-se os estudos que nao tinham a SHCE como
foco; que foram publicados ha mais de 50 anos; que foram escritos em outras
linguas que ndo em portugués, espanhol ou inglés; e que ndo demonstraram valores
positivos e significantes para a compreensao do progndéstico; que ndao abordavam a

hipoplasia.

2.3 Sintese e Comparacéao dos estudos
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Os dados coletados foram avaliados por meio de comparacfes entre 0s
resultados dos trabalhos selecionados. Comparou-se, ainda, as consideracfes dos
tedricos, procurando compreender as proximidades e distancias das interpretacdes e

suas implicagfes na pratica.
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3 RESULTADOS

Partindo das plataformas de pesquisa selecionadas, encontrou-se, nos
altimos cinquenta anos (1970-2020), 5091 trabalhos relacionados a Sindrome
Hipoplasica do Coragcdo Esquerdo, sendo a Pubmed e a Medline as bases que

concentraram mais estudos sobre o tema — Quadro 1

Quadro 1 - Nimero de trabalhos relacionados a Sindrome Hipoplasica do Coracédo Esquerdo
realizados entre 1970 e 2020 conforme as bases de dados.

Bases de dados NUumero de pesquisas
1 PubMed 4610
2 Medline 418
3 Scielo 39
4 Lilacs 24

Fonte: Conforme as plataformas em 09/2020.

De acordo com os critérios de incluséo e exclusédo, escolheu-se dez estudos
que mais possuiam afinidade com o assunto investigado. Além da proximidade
tematica, levou-se em consideracdo os tipos de pesquisa, de modo que tivesse
representatividade cientifica de diferentes métodos, contribuindo, assim, para uma
atualizacdo mais abrangente. Ao final, os artigos originais foram selecionados em
maior nimero, por se tratar de pesquisas inéditas, mas foram escolhidos também

pesquisas transversais e artigos de revisdo — como demonstrado no Quadro 2.

Quadro 2 - Estudos selecionados

N° Titulo do estudo Autores e ano Tipo de estudo

1 | El diagnostico prenatal de cardiopatias | QUIROZ et al. (2006) Artigo de reviséo
congénitas mejora el prondstico neonatal

2 | A operacgédo de Norwood modificada para

tratamento da sindrome de hipoplasia do | FANTINI et al. (2004) Artigo original
coracao
esquerdo

3 | Fetal heart size measured in vivo by | GARRET etal. (1970) Artigo original
ultrasound

4 | Age at death in the hypoplastic left heart Lloyd et al (1989) Artigo Original

syndrome: multivariate analysis and
importance of the coronary arteries

5 | Outcome of prenatally detected cardiac | SMYTHE et al. (1992) Estudo transversal
malformations

6 | Avaliacdo Cardiovascular do Neonato SILVA et al. (2000) Artigo de revisédo
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7 | Cardiac allotransplantation in newborns as BAILEY et al. (1986) Estudo transversal
therapy for hypoplastic left heart syndrome.

8 | Ecocardiografia fetal. Novas fronteiras. CARVALHO (1997) Artigo de revisédo

9 | Rastreamento Populacional de HAGEMANN (2004) Artigo original

Anormalidades

Cardiacas Fetais por Ecocardiografia Pré-
Natal

em Gestacbes de Baixo Risco no
Municipio de

Porto Alegre

10 | Estudo Epidemiologico de Cardiopatias
Congénitas na MYIAGUE et al. (2003) Artigo original
Infancia e Adolescéncia. Andlise em 4.538
Casos

Fonte: Conforme estudos

No concernente as populacfes investigadas, os estudos totalizam 11.605
envolvidos, sendo que os trabalhos com maior representatividade sdo o 10,9 e 5 —
com 4.538, 3.980 e 3.016 participantes, respectivamente. Na esfera da idade dos
pesquisados, o periodo verificado se inicia a partir da oitava semana da concepc¢ao
(estudos 5 e 9), estendendo-se até >12 anos — como delimitado pelo estudo 10 e

demonstrado no Quadro 3.

Quadro 3 - Dados sobre a populacdo dos estudos

Estudo Descricdo daidade da populacéo Total de participantes
1 N&o se aplica N&o se aplica
2 2 a9 dias 05
3 6 Ultimas semanas de gestacao 04
4 0 a 90 dias apés o nascimento 59
5 Periodo fetal (da oitava semana da concepcdo ao | 3016

nascimento)
6 N&o se aplica N&o se aplica
7 11 a 47 dias 03
8 N&o se aplica N&o se aplica
9 Periodo fetal (da oitava semana da concepcdo ao | 3980

nascimento)

10 1 dia a>12 anos 4538

Fonte: Conforme os estudos.

Dos 10 trabalhos selecionados, oito identificaram quais sdo (ou foram) os
percursos mais eficientes — e estabelecidos pela comunidade médica — de

realizacdo do diagnostico de cardiopatias congénitas — Quadro 4.

Quadro 4 — Formas de diagnéstico de cardiopatias congénitas.

N° do Formas de Diagndéstico de Cardiopatias Congénitas
estudo

1 a) Ecocardiografia fetal
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3 a) Ecografia/Ultrassonografia
5 a) Ecocardiografia fetal
6 a) Ecocardiografia fetal

b) Gasometria arterial
c) Radiografia de térax
d) Eletrocardiograma

a) Ecocardiografia fetal

Ecocardiografia fetal

a) Ecocardiografia fetal

=lo|o|~
L

0 a) Exames clinicos

b) Eletrocardiograma

c) Radiografia de Torax

d) Ecocardiograma com Doppler colorido e espectral

Fonte: conforme os estudos.

Levando-se em consideracdo o numero de mengdes das formas diagnésticas
supracitadas, percebe-se que 42,86% (n=6) apontam a ecocardiografia fetal como a
mais adequada, seguido de 14,29% (n=2) pelo eletrocardiograma e pela radiografia

de térax — Grafico 1.

Graéfico 1 — Representatividade da mengéo das formas de diagndstico de cardiopatias congénitas

Ecocardisgrama com Doppler colorido e espectral 7

)

_Ecocardiografia felal 42.86%

Eletrocardiograma 14.29%_

Radiografia de torax 14.29%~
EcografiasUltrassonografia 7.14%
) Ecocardiografiafetal @ EcografiasUtrassonografia Basometria arterial

@ Radiografiadetsrax @ EBetrocardiograma @) Bames dinicos

@ Ecocardiograma com Doppler colorido e espectral

Fonte: Conforme os estudos.
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Considerando as pesquisas 2, 4 e 7, identificou-se quais sdo 0s principais
sinais apontados nos diagndsticos associados a Sindrome da Hipoplasia do Coracao

Esquerdo. Estas informacdes podem ser apreciadas no Quadro 5.

Quadro 5 — Sinais da Sindrome da Hipoplasia do Coracéo Esquerdo (SHCE).

N° do Sinais

estudo

2 a) o ventriculo esquerdo e a aorta apresentam graus variados de hipoplasia;
b) estenose ou atrésia da valva mitral e/ou adrtica;

4 a) estenose ou atrésia da valva mitral e/ou aértica;

b) cavidade ventricular esquerda diminuta ou ausente;
c) aorta ascendente hipoplasica,

7 a) subdesenvolvimento ou auséncia do ventriculo esquerdo, da valvula adrtica e da
valvula mitral;

b) aorta ascendente hipoplasica;

c) segmento da coarctacdo da aorta semelhante a um diafragma ocupa o que deveria
ser o0 istmo adrtico pré-ductal.

Fonte: Conforme os estudos.

Ainda seguindo as perspectivas dos estudos 2, 4 e 7 somadas as
consideracdes da pesquisa 1, notou-se que as duas intervencdes praticadas como
tratamento da SHCE sao o transplante cardiaco e a cirurgia paliativa (Operacéo de
Norwood) — Quadro 6. No entanto, a pesquisa 2 apresenta um terceiro caminho, ou

seja, sugere modificagdes na Operacdo Norwood.

Quadro 6 - Tratamentos disponiveis para a Sindrome da Hipoplasia do Cora¢éo Esquerdo (SHCE).

N° do Tratamentos
estudo
1 I) cirurgia paliativa (Operacdo de Norwood);
II) transplante cardiaco;
2 [l) transplante cardiaco neonatal;
IV) reconstrucdo paliativa estagiada (Operacdo de Norwood modificada)
4 [) cirurgia paliativa,;
II) transplante cardiaco;
7 [) cirurgia paliativa (Operacdo de Norwood);
II) transplante cardiaco;

Fonte: Conforme os estudos.

4 DISCUSSAO

7

A Sindrome da Hipoplasia do Coracdo Esquerdo € compreendida pela
literatura selecionada como uma doenca que apresenta diferentes graus de
hipoplasia no ventriculo esquerdo e na aorta 2”2, Via de regra, a sindrome vem

acompanhada de estenose ou atresia da valva mitral e/ou adrticaz — Quadro 5.
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Partindo das plataformas de publicacdes cientificas — Quadro 1 —, constatou-
se que ha um crescente envolvimento de pesquisadores com o universo da SHCE,
se contrasta as trés ultimas décadas do século XX com as duas primeiras do século
XXI. A producdo de trabalhos ligada ao assunto entre os anos 2000 e 2020 ja
superam os estudos realizados entre as décadas de 1970 e 1990.

Este fenbmeno pode ser justificado pelas novas possibilidades de
investigacdo e producao do conhecimento fomentadas pelo surgimento e avanco de
tecnologias diagnosticas. Neste contexto, podem ser inseridas a ecocardiografia e
demais aparatos técnicos a servico das avaliacdes cardiacas, como apontadas pelos
trabalhos 351,

Ainda na esfera das tecnologias diagndsticas, outras possibilidades para
identificacdo de malformacdes congénitas, além da ecocardiografia — como
apresentado no Quadro 4 —, séo a radiografia de térax, a ecografia/ultrassonografia,
a gasometria arterial, o eletrocardiograma, exames clinicos e o ecocardiograma com
Doppler colorido e espectral como as mais funcionais!35-19,

A ecocardiografia e a radiografia de térax se destacaram nas mencdes pelos
autores — Grafico 1 — como os mais assertivos para SHCE. O primeiro recurso tem
sido o mais util, pois permite a execucdo imediata de procedimentos em RN,
auxiliando, assim, as equipes médicas nos procedimentos de urgéncia®.

Paralelamente, a radiografia de térax possibilita conhecer dados relacionados
a trama vascular pulmonar, a posicao do arco adrtico e a aposi¢cao do coracdo no
térax, por exemplo. J& as demais técnicas, sao fundamentais para a compreensao
de determinadas particularidades que eventualmente podem surgir®.

Adentrando nas observacdes das faixas etarias das populacdes dos estudos
— Quadro 3 —, confirmou-se o0 que os tedricos do assunto tém afirmado, isto €, a alta
letalidade da SHCE®>7910 Ao longo das pesquisas debrucadas e por meio do
auxilio de bibliografias de suporte, percebeu-se que a expectativa de vida dos bebés
com SHCE é baixa.

A pesquisa de Quiroz V. et al. (2006)! pontuou que o primeiro ano de vida da
crianga € o mais delicado quando se trata de algum tipo de malformag&o congénita.
Neste caso, o trabalho atribuiu o diagndstico da SHCE no pré-natal como um dos
fatores que aumentam as chances de sobrevivéncia do bebé.

Neste contexto, o estudo de Quiroz V. et al. (2006)! mantém atualizado a

investigacdo de Murdison et al. (1989)!2 em que dos 45 casos de malformacées
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Gnicas — incluindo a SHCE — que foram diagnosticadas antes do nascimento, 80%
sobreviveram. Em contrapartida, dos 54 que receberam o diagnéstico no pds-natal,
apenas 67% néo vieram a oObito.

Complementando os resultados de Murdison et al. (1989)'2, uma pesquisa
realizada por Dionisio et al. (2011)%, entre janeiro de 1990 e dezembro de 2008,
focando na analise retrospectiva dos processos clinicos de gravidas e criancas com
SHCE, revelou que a idade gestacional média do diagndstico € de 24 semanas, no
entanto, pode se estender para mais de trés semanas apos o nascimento do bebé.
Nesta dimensdo, a sobrevivéncia da crianca estaria gravemente comprometida,
conforme ja demonstrado por Quiroz V. et al. (2006)?.

Retomando a margem de risco para o recém-nascido com SHCE, o trabalho
de Fantini et al. (2004)? reduziu a marca da gravidade de Quiroz V. et al. (2006)* de
um ano para os dois primeiros meses de vida. Outros estudos — desde os mais
antigos aos mais recentes — como, por exemplo, Hawkins e Doty (1984)°, Silva et
al. (2007)¢ e Pedra et al. (2019)'" concordam que os sessenta primeiros dias apés o
nascimento de uma crian¢ca com SHCE sé&o decisivos.

Ainda na dimensdo do estudo de Fantini et al. (2004)?, verificou-se que dos
cinco recém-nascidos acompanhados, dois vieram a 6bito: o primeiro ocorreu no 9°
dia ap6s o nascimento e, o segundo, no segundo més de vida. Vale ressaltar que a
pesquisa de Fantini et al. (2004)> ndo revelou se havia alguma relacdo da
mortalidade com o periodo do diagndstico (pré ou pos-natal).

Ja na pesquisa desenvolvida por Lloyd et al. (1989)'?, os pesquisadores
concluiram que, em média, os primeiros oito dias de vida do bebé sdo os mais
desafiadores para o enfrentamento da SHCE. Dos 63 casos fatais analisados, cerca
de 45 ja haviam ocorrido até o 8° dia. Neste ponto, o trabalho de Fantini et al.
(2004)? se assemelha na constatacdo, se levado em consideracdo que um dos
recém-nascidos deste estudo faleceu no 9° dia, ou seja, préximo ao tempo verificado
por Lloyd et al. (1989)*2.

Desta forma, partindo das bibliografias supracitadas, pode-se inferir que o0s
dois primeiros meses de vida sédo bastante arriscados para os recém-nascidos com
SHCE, podendo ser ainda mais grave entre os oito e 0s nove primeiros dias %1%

Na esfera dos tratamentos disponiveis para a Sindrome da Hipoplasia do
Coracdo Esquerdo, constatou-se, além da cirurgia paliativa ou do transplante

cardiaco, a Operacdo Norwood modificada. Tradicionalmente, a cirurgia de Norwood
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€ realizada utilizando CEC, associada a parada cardiaca circulatéria total e com
hipotermia profunda?. Entretanto, encontrou-se no trabalho de Imoto et al. (1999)!8 a
ressalva de que esta técnica ndo neutraliza as complicagfes neurolégicas, podendo,
ainda, apresentar quadros de crises convulsivas no pds-operatério imediato.

Sendo assim, dentre as modificacdes sugeridas para a técnica de Norwood,
Imoto et al. (1999)*8, em seu trabalho, encontrou meios mais eficientes de realizar a
cirurgia com CEC e hipotermia moderada. Para tanto, utilizou-se PRCeA por meio da
anastomose de um enxerto de PTFE na artéria inominada “e perfusdo do segmento
corporal inferior pela insercdo de uma céanula arterial na aorta descendente (CAD),
evitando-se dessa maneira a parada circulatéria total e a hipotermia profunda, mas
ndo diminuindo o tempo de PA™°,

Por meio das investigacdes de Furlanetto et al. (2009)'°, percebeu-se que
outras alteracdes sdo encontradas para a técnica. Em Tchervenkov et al (2000)%°.,
por exemplo, esta cirurgia foi realizada com PRCeA por meio da perfusado retrograda
do shunt de Blalock-Taussig alterado. Neste cenario, evitou-se a parada circulatoria
total, entretanto, ndo dispensou 0 uso da hipotermia profunda nem tampouco se
preocupou com a diminui¢do do tempo de PA?0,

Outra modificacdo executada estd presente na pesquisa de Photiadis et al.
(2006)?L. No registro, a operacgdo de Norwood foi realizada com o coracéo batendo
usando anastomose de tubo de PTFE com artéria inominada para PRCeA, e
hipotermia a 18°. O objetivo deste procedimento também é evitar a parada
circulatéria total e a hipotermia profunda sem pingcamento da aorta. No entanto,
segundo Furlanetto et al. (2009)°, s6 é possivel obter éxito se a aorta ascendente
nao for totalmente hipoplasica de modo a possibilitar sua canulagéo.

Fantini et al.? também apresentou alteracdes na cirurgia de Norwood. Neste
caso, 0 arco aértico e seus ramos foram dissecados garantindo que outro arco
aortico pudesse ser construido com a artéria pulmonar como via de saida, utilizando
exclusivamente os tecidos do proprio paciente. Adotou-se, para 0S Cinco recém-
nascidos estudados, a parada cardiocirculatéria total.

Apesar das modificacdes mencionadas anteriormente terem sido em alguma
medida bem-sucedidas, Furlanetto et al. (2009)*° reitera que a operacédo de Norwood
modificada que se utiliza de circulacdo extracorpérea como perfusdo regional

cerebral anterégrada e perfusao regional coronariana retrégrada € mais eficiente em
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evitar a parada circulatoria total com hipotermia profunda, além de, teoricamente,
diminuir o tempo de PA.

Desta forma, verifica-se que as especificidades apresentadas para cada caso
clinico podem requerer modificacdes particulares na cirurgia de Norwood em prol do
tratamento da SHCE. Entretanto, as adaptacfes sugeridas logrardo maior éxito e
trardo mais chances de recuperacdo para o recém-nascido se se evitar realizar a

cirurgia utilizando a parada circulatéria total e a hipotermia profunda.

5 CONCLUSAO

A presente pesquisa se concentrou em compreender a Sindrome da
Hipoplasia do Coracdo Esquerdo, especialmente os aspectos relacionados ao
diagndéstico da doenca e aos tratamentos disponiveis.

Verificou-se que dentre os recursos técnicos disponiveis, 0s mais recorrentes
sdo o eletrocardiograma e a radiografia do térax. Outras ferramentas podem se
apresentar mais Uteis quando o caso tiver particularidades que necessitem de mais
confirmacdes.

Na dimenséo dos tratamentos, os dois indicados foram a cirurgia paliativa e o
transplante cardiaco. Entretanto, a Operacao Norwood modificada demonstrou ser

uma nova possibilidade de intervencdo com resultados mais satisfatorios.
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