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RESUMO

Introducdo: A hipoplasia do ventriculo esquerdo, ¢ identificada dimensdes extremamente reduzidas das
estruturas cardiacas do lado esquerdo, incluindo o atrio esquerdo, valvula mitral, ventriculo esquerdo, anel
aortico e a aorta ascendente. Se trata de uma doenga fatal e de dificil tratamento e sua corregdo cirurgica ainda
ndo € possivel, porém, atualmente, propde-se intervencdes cirurgicas paliativas que devem ser realizadas nos
primeiros dias de vida. Objetivo: Analisar os tratamentos para sindrome de hipoplasia do coragdo esquerdo.
Meétodo: Trata-se de uma reviso integrativa, senso que este estudo adotou os critérios do Preferred Reporting
Items for Systematic Reviews and Meta-Analyses (PRISMA). Uma busca foi realizada nas seguintes bases de
dados: Medical Literature Analysis and Retrieval Sistem Online (Medline/Pubmed) e a Literatura Latino-
Americana e do Caribe em Ciéncias da Satde (LILACS). Resultado e Discussdo: A partir do aspecto de
elegibilidade para a revisdo, foram selecionados 8 artigos. De acordo com esses a hipoplasia do coragéo
esquerdo continua sendo a principal anomalia congénita cardiaca grave, mesmo com a redugdo da mortalidade.
Com relacdo ao tratamento pos-natal, observa-se uma evolugdo na conduta imediata ao nascimento na
preservacdo da condicdo clinica, com a utilizagdo da prostaglandina E1 e drogas vasoativas. Nesse contexto, a
técnica inicial de Norwood-Sano passou a ter menor risco, € consequentemente maior sobrevivida nesta fase.
Conclusdo: Verifica-se que os procedimentos cirurgicos ainda sao considerados padrdes-ouro para a assisténcia
desse paciente, contudo, intervengdes cardiacas pré-natais sdo opcdes promissoras de tratamento e como
também a terapia com células-tronco, fornecem pistas importantes para aplicacdo de novas abordagens.

Palavras-chave: Tratamento, Cardiopatias congénitas, Sindrome de hipoplasia do coragdo esquerdo.
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1 INTRODUCAO

A hipoplasia do ventriculo esquerdo, ¢ identificada dimensdes extremamente reduzidas das
estruturas cardiacas do lado esquerdo, incluindo o atrio esquerdo, valvula mitral, ventriculo esquerdo,
anel adrtico e a aorta ascendente. O diagndstico da sindrome da hipoplasia do ventriculo esquerdo
pode ser realizado durante a gestacao por meio da ecocardiografia fetal (durante o pré-natal) ou logo
apods o nascimento, com o ecocardiograma (quando surge suspeita durante o exame fisico pediatrico)
que deve ser realizado ainda na maternidade. Uma radiografia do torax e um eletrocardiograma (ECG)
sdo realizados para um diagnostico diferencial e, € necessario realizar um cateterismo cardiaco (ATIK,
2021).

A incomum anomalia cardiaca congénita, hipoplasia do ventriculo esquerdo, possui incidéncia
apresentada de 266 por 1 milhdo de nascidos vivos. Acrescentando a isso, a incidéncia anual da
sindrome hipoplasica do coragdo esquerdo na América do Norte se demonstra de aproximadamente 2
mil casos (SHENOY,2014). No decorrer do periodo de janeiro de 1990 e dezembro de 2008, durante
a Consulta de Cardiologia Fetal, foram diagnosticadas 311 cardiopatias congénitas, sendo que 67
desses casos (21,5%) correspondiam a Sindrome do Coracdo Esquerdo Hipoplasico
(DIONISIO,2011).

Quanto as manifestagdes clinicas da sindrome da hipoplasia do ventriculo esquerdo, estas
surgem com o fechamento do duto arterioso durante os 2 primeiros dias de vida. Logo apos isso, surge
rapidamente os sinais de insuficiéncia cardiaca e choque, incluindo taquipneia, dispneia, pulso débil,
pele palida ou azulada, hipotermia, letargia e redu¢io no numero de fraldas molhadas (DIONISIO,
2011).

Quando ha uma diminui¢do do fluxo sanguineo recebido pelo corpo, os 6rgaos vitais deixam
de receber fluxo sanguineo suficiente. Caso nao haja um retorno do fluxo sanguineo adequado, o bebé
vem a 6bito (ATIK, 2021).

A Sindrome de Hipoplasia do Ventriculo Esquerdo €, portanto, uma doenca fatal e de dificil
tratamento (NERY, 2021). A corre¢do cirtrgica ainda ndo ¢ possivel, porém, atualmente, propde-se
intervengoes cirargicas paliativas que devem ser realizadas nos primeiros dias de vida , assim, o
tratamento dessa sindrome pode ser feito por meio do transplante cardiaco neonatal ou da cirurgia
paliativa estagiada descrita por Norwood (FANTINI et al., 2004).

Entretanto, o tratamento clinico profilatico pré-operatério deve ser estabelecido logo apos o
nascimento naqueles pacientes que nao necessitam de cirurgia de urgéncia por meio do uso de
prostaglandinas (0,05 a 0,1 mcg/kg/min) visando a preservacdo do fluxo sist€émico através do canal
arterial até a abordagem cirargica, além disso vasodilatadores como a dobutamina e a adrenalina,
assumem um importante papel pois sdo capazes de manter a pressao pulmonar e o débito cardiaco em

niveis adequados (ATIK, 2021).
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O procedimento cirargico € realizado em algumas etapas. Durante a primeira semana de vida ¢
feito o primeiro passo com o procedimento de Norwood (SIFFEL et al., 2015), o qual visa colocar o
ventriculo direito em posi¢do sistémica por meio da sec¢do do tronco pulmonar e conexdo da aorta
ascendente como ventriculo (NERY, 2021).

O segundo estagio ¢ realizado com 3 a 6 meses de idade por meio do procedimento de Gleen
bidirecional ou hemi-Fortan , a veia cava superior ¢ conectada a artéria pulmonar direita para que
parte do retorno venoso sistémico desvie do atrio direito para os pulmdes, visando a oxigena¢ao no
terceiro estagio ¢ realizado entre os 18 e 36 meses de idade e consiste em um procedimento de Fontan
modificado, em que se modifica o fluxo da veia cava superior para a veia cava superior ¢ artéria
pulmonar . (SIFFEL et al., 2015). O objetivo desse estudo foi analisar os tratamentos para sindrome de

hipoplasia do coragao esquerdo.

2 METODO

Trata-se de uma revisdo integrativa, senso que este estudo adotou os critérios do Preferred
Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-Analyses (PRISMA). Uma busca foi realizada nas
seguintes bases de dados: Medical Literature Analysis and Retrieval Sistem Online (Medline/Pubmed)
e a Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude (LILACS). Os dados foram
coletados de abril e maio de 2023. Os descritores para busca foram definidos apds consulta no DeCS
(Descritores em Ciéncias da Saude), sendo eles: tratamento/freatment, cardiopatias congénitas/heart
defects, congenital e sindrome de hipoplasia do coragao esquerdo/hypoplastic left heart syndrome

Os descritores foram associados entre si conforme com o idioma e demais combinagdes pelo
operador booleano “AND”. Artigos nos idiomas portugués/inglés, publicados no periodo dos tltimos
10 anos foram considerados para avaliagdo de elegibilidade. Para delimitar a elegibilidade dos estudos,
os titulos e resumos de todos os resultados da pesquisa foram selecionados em duas etapas por um
revisor (autores do estudo), usando os critérios de inclusdo e exclusdo definidos, sendo eles: critérios
de inclusao: artigos cientificos com texto completo disponivel gratuitamente, relatos de casos, estudos
quantitativos, qualitativos, transversais, randomizados, idioma portugués e inglés; e os critérios de
exclusdo: duplicatas, revisdes, protocolos, cartas, editoriais, monografias e teses. A estratégia de busca

estd detalhada no quadro 1.
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Quadro 1 — Estratégia de busca dos Descritores.

Medline/Pubmed
Buscas Filtros Descritores Resultados
1 Free Full Text/ treatment AND heart defects, congenital AND 436
10 anos hypoplastic left heart syndrome
2 Free Full Text/ treatment AND hypoplastic left heart syndrome 33
10 anos
3 Free Full Text/ hypoplastic left heart syndrome 39
10 anos
Lilacs
1 Textos tratamento AND cardiopatias congénitas AND 5
completos/ 10 sindrome de hipoplasia do coragéo esquerdo
anos
2 Textos tratamento AND sindrome de hipoplasia 9
completos/ 10 do coracéo esquerdo
anos
3 Textos sindrome de hipoplasia do coragdo esquerdo 13
completos/ 10
anos

Apbs as buscas, foram feitas as selecdes dos artigos para o resultado, no qual foram realizadas
leitura e revisao dos titulos e resumos para verificar se eles deveriam ser incluidos ou excluidos. Em

seguida, foi realizado a revisdo do texto completo dos periddicos identificados na fase anterior para

determinar sua elegibilidade para extracdo de dados.

3 RESULTADOS E DISCUSSAO

O fluxograma (Figura 1), demonstra o processo de gerenciamento da sele¢dao das publicagdes

da presente revisao.
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A partir do aspecto de elegibilidade para a revisdo, foram selecionados ao todo 8 artigos para

andlise. Objetivando apresentar os artigos analisados de forma mais didatica e facilitando uma analise

Figura 1 — Fluxograma de elegibilidade dos artigos.
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Fonte: Autores, (2023)

comparativa, optou-se por dispo-los em forma de quadro 1 suas caracteristicas.

Quadro 1 — Caracteristicas dos artigos selecionados

Autor | Método Amostra Tratamento Resultado principal
(Ano)
Atik Relato de | Paciente de 21 Operacdo de Norwood O paciente apresentou boa evolucéo a
(2021) caso anos é com 4 dias de vida, longo prazo.
acompanhado técnica de Glenn
desde o bidirecional com 5 meses
nascimento com e cavopulmonar total
diagnostico de com tubo externo néo
hipoplasia do fenestrado com 5 anos.
coragéo
esquerdo
Bezerra | Coorte 80 pacientes Operacdo de Norwood A taxa de sobrevida em 30 dias foi de
et al. retrospec com SHCE 91,3% e a taxa de sobrevida
(2022) tiva intermediaria foi de 81,3%.
Burkha | Ensaio 10 pacientes Injecdo intramiocardica Todos os pacientes foram submetidos
rtetal. | clinico, direta de células com sucesso a paliacdo estagio Il e
(2019) | prospecti mononucleares autologas injecdo intramiocardica de células
VO, Ndo derivadas do sangue do | mononucleares derivadas do sangue do
randomiz cordao umbilical cordao umbilical. A mortalidade
ado operatoria foi de 0%. Houve um Gnico
evento adverso relacionado a liberacdo
celular: um sangramento epicéardico
no local da injecdo que exigiu simples
sobressemeada. A coorte ndo
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demonstrou preocupacoes
significativas de seguranca ao longo de
6 meses. Além disso, o grupo de
tratamento ndo demonstrou qualquer
reducdo na funcgdo cardiaca no contexto
do estudo relacionado a inje¢des
intramiocardicas de células autélogas.

Kovace
vic et

(2018)

Estudo
multicént
rico
retrospec
tivo

67 fetos

Valvoplastia adrtica fetal

O tratamento demonstrou uma melhora
na sobrevida dos nascidos vivos apds
intervencdo cardiaca pré-natal (HR:
0,38; 95% IC, 0,23 — 0,64; p = 0,0001)
apos ajuste para circulacdo e centro
cirargico pés-natal. Entretanto, os
valores da circulago biventricular
foram semelhantes (36% no grupo
valvoplastia fetal e 38% no grupo sem
intervencéo), e a sobrevida foi
semelhante para as circulaces finais.

Rogers
etal.
(2017)

Estudo
transvers
al

976 pacientes

Procedimentos cirlrgicos
padrdes

9,6% tiveram uma intervencao pré-via,
89,5% foram submetidos a uma via
tradicional de paliacdo estagiada e

6,4% dos lactentes foram submetidos a

uma via hibrida. Pacientes submetidos
a procedimentos de pré-via ou via

hibrida foram mais complexos,
apresentando maiores taxas de
prematuridade e comorbidade
adquirida. A intervencéo pré-via foi
associada a maior mortalidade intra-
hospitalar (34,0%). 44,6% dos
pacientes tiveram um procedimento
apos o procedimento primario, os mais
frequente foram implante de stent ou
recoarctacdo e ocorrendo mais
comumente entre 0 estdgio 1 e 0
estagio 2.

Pajak
et al.
(2017)

Estudo
transvers
al

60 pacientes

Procedimentos de Glenn
hemi-Fontan ou
bidirecional

A mortalidade precoce foi de 13,3%.
Regurgitacdo valvar atrioventricular
pré-operatdria significativa, disfuncéo
cardiaca de ventriculo Unico,
pneumonia/sepse e arritmias foram
associadas a maiores taxas de
mortalidade ap6s paliacdo de segundo
estagio. A andlise multivariada
identificou disfungdo cardiaca
unilateral pré-operatdria significativa
como preditor independente de morte
precoce apds paliacdo em segundo
estagio.

Lara et
al.
(2016)

Estudo
piloto

09 fetos

Hiperoxigenacéo
materna

Né&o houve complica¢fes maternas ou
fetais significativas na coorte de HM.
A meta didria era administrar > 8 h de
oxigénioa 8 —9 L/minde FiO a
100%: até a entrega. A pressao arterial
materna parcial de oxigénio (PaO,) foi
medido ap6s 1 h de 8 L/min O.. Se
PaO, foi menor que 250 mmHg O3, 0
fluxo foi aumentado para 9 L/min. As
mées foram mandadas para casa com
condensador de oxigénio e mascara e
encorajadas a continuar com a terapia
de HM o maior tempo possivel todos
os dias.

\

Medicine: an exploration of the anatomy of the human body

Tratamento para sindrome de hipoplasia do coragdo esquerdo: Uma revisao de literatura



Siffel Coorte 212 pacientes | Procedimentos cirdrgicos A probabilidade de sobrevida foi de
etal. retrospec padrdes 66% durante a primeira semana, 27%
(2015) tiva durante o primeiro ano de vida e 24%

durante os primeiros 10 anos. Para as
criangas com informagao sobre
intervencao cirdrgica (n = 88), a
sobrevida global foi de 52%, € 0s
prematuros tiveram sobrevida
significativamente pior (31%) em
comparagao com 0s recém-nascidos a
termo (56%). Para as criangas que
sobreviveram até 1 ano de idade, a
sobrevida a longo prazo foi de ~90%.

Fonte: Autores,(2023)

De acordo com os artigos selecionados, a hipoplasia do coragdo esquerdo continua sendo a
anomalia congénita cardiaca preocupante para area médica, mesmo com a redu¢do da mortalidade.

Existem intervencdes pré-natais, como valvoplastia adrtica fetal e hiperoxigenacdo materna.
De acordo com Kovacevic et al. (2018) uma estenose da aorta fetal pode evoluir para sindrome de
hipoplasia do coracdo esquerdo e a valvoplastia aortica fetal tem sido uma proposta para melhorar a
hemodinamica do coragdo esquerdo e manter a circulagao biventricular, entretanto, tal procedimento
estd associada a uma perda de 10% e aumento da prematuridade, e, portanto, a relacdo risco-beneficio
permanece incerta.

J& a hiperoxigenagdo materna (HM), consiste em fornecer oxigénio suplementar a mae durante
a gravidez para melhorar a hemodinamica cardiovascular do feto. O efeito da HM ¢ devido ao aumento
do fluxo sanguineo pulmonar fetal, o que resulta em aumento do retorno venoso para o coracao
esquerdo. Esse efeito torna-se mais aparente com o aumento da idade gestacional. No entanto, até o
momento, ndo ha dados sobre a evolugdo a longo prazo de fetos afetados com a sindrome submetidos
a terapia de HM, particularmente no que diz respeito a possiveis efeitos prejudiciais (LARA et al.,
2016).

Com relacdo ao tratamento pds-natal, observa-se uma evolugcdo na conduta imediata ao
nascimento na preservagao da condi¢do clinica com débito sistémico mais adequado, com a utilizagao
da prostaglandina E1 e de drogas vasoativas. Nesse contexto, a técnica inicial de Norwood-Sano
passou a ter menor risco, € consequentemente maior sobrevivida nesta fase (ATIK, 2021; ROGERS et
al., 2017).

Todavia, a literatura documenta que a operacdo de estagio 1 ainda é reconhecida como uma
tecnicamente desafiadora para cirurgia cardiaca pediatrica (ROGERS et al., 2017), visto que segundo
Bezerra et al. (2022) afirmam que maior mortalidade acontece no periodo entre os procedimentos de
Norwood e Glenn, ou seja, podendo ocorrer uma taxa de 25% obitos. Pajak et al. (2017) afirmam ainda
que a insuficiéncia severa da valva atrioventricular no pré-operatorio, arritmias e pneumonia/sepse

estdo intimamente correlacionadas com mortalidade em pacientes com doenga apds paliacdo de
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segundo estagio. Cumpre ressaltar que a maioria da mortalidade ocorre no primeiro ano de vida, com
relativa estabilidade sobrevivéncia apos 1 ano de idade (SIFFEL et al., 2015).

Além disso, relata-se que multiplos fatores diferentes podem colaborar para as taxas de
sobrevida, abarcando peso corporal e idade na cirurgia, tamanho e fun¢do das valvas e camaras
cardiacas, tamanho da aorta nativa e variaveis intrinsecas ao procedimento cirurgico (tempo de
circulagdo extracorporea (CEC), tamanho do shunt, e bandagem do shunt para controlar a taxa de fluxo
pulmonar excessiva). Portanto, a verificagdo e identificagdo desses fatores de risco pode colaborar para
o aprimoramento das definigdes gerais de tratamento, técnica cirurgica e medidas terapéuticas
auxiliares, visando melhorar as taxas de sobrevida (BEZERRA et al., 2022).

Independentemente da abordagem, a paliagdo tradicional em estagio cirurgico ou o
procedimento hibrido, as sobrevidas melhoraram muito, € um grande nimero desses pacientes esta
sobrevivendo ndo apenas através do Fontan na primeira infancia, mas também na adolescéncia e na
idade adulta jovem. A medida que essa populagdo cresce, ela se torna cada vez mais importante para
entender os resultados a longo prazo desses pacientes de Fontan, ndo apenas em termos de sobrevida,
mas também em termos de carga da doenca, desfechos do neurodesenvolvimento, desenvolvimento
psicossocial e qualidade de vida (BEZERRA et al., 2022; ATIK, 2021; PAJAK et al., 2017; ROGERS
etal., 2017).

Entretanto, existem outras procedimentos disponiveis atualmente, como ressalta Burkhart et al.
(2019) que a administracdo direta de células mononucleares derivadas do sangue do cordao umbilical
no miocardio do ventriculo direito no momento da paliacdo estagio II em pacientes com a doenga
pode ser um produto regenerativo viavel e de custo-beneficio para o publico pediatrico, maximizando

o perfil de seguranca a longo prazo usando uma fonte autologa.

4 CONCLUSAO

Conclui-se que os procedimentos cirurgicos ainda sdo considerados padrdes-ouro para a
assisténcia desse paciente, contudo, intervencoes cardiacas pré-natais, como a valvoplastia aortica fetal
e a hiperoxigenacao materna, sdo op¢des promissoras de tratamento € como também a terapia com
células-tronco, fornecem pistas importantes para aplicacdo de novas abordagens. Diante disso, sdo
necessarias mais politicas publicas voltadas para auxiliar o paciente no tratamento, sem utilizacdo de
recursos financeiros, visto a escassez de tal tratamento na saude publica do Brasil.

Esse estudo apresenta limitagdes, visto que esta revisdo baseia-se em grande parte em estudos
estrangeiros e na literatura brasileira ¢ escassos estudos voltados para temdtica, portanto, o
desenvolvimento de estudos ¢ necessario, visto que isso podera ser usado para otimizar o
aconselhamento parental, bem como o manejo pré e pds-natal das criangas afetadas e disseminar o

conhecimento acerca do tratamento, como forma de minimizar os casos de 6bito por essa patologia.
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