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RESUMO 

A síndrome de hipoplasia do coração esquerdo (SHCE) é uma alteração congênita rara, 

caracterizada pelo estreitamento da aorta e das valvas mitral e aórtica, que podem causar o 

subdesenvolvimento do ventrículo esquerdo e circulação sistêmica deficiente. A intervenção 

cirúrgica precoce é necessária, porém ainda assim, a alta taxa de morbimortalidade por 

complicações pós cirúrgicas, compromete o prognóstico. As internações prolongadas propiciam 

infecções hospitalares e sequelas neurológicas secundárias à hipóxia, gerando um sofrimento 

físico e psíquico do paciente e dos familiares. É possível notar que a hipoplasia ventricular 

esquerda é uma condição em que o coração e os vasos sanguíneos não crescem e não funcionam 

bem o suficiente, e isso acontece devido a diferentes alterações na estrutura e função do coração. 

Quando estas mudanças acontecem, podem causar problemas muito graves que necessitam de 
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intervenção médica precoce para melhorar a sobrevida e a qualidade de vida dos pacientes. A 

SHCE é, portanto, uma anomalia que requer cirurgia corretiva, envolvendo procedimentos 

como a cirurgia de Norwood, o procedimento de Glenn e a cirurgia de Fontan, dependendo da 

gravidade da condição e do formato do coração do paciente. O objetivo desses procedimentos 

cirúrgicos é melhorar a circulação do sangue por todo o corpo e corrigir quaisquer problemas 

na estrutura do coração. 

 

Palavras-chave: hipoplasia do ventrículo esquerdo, Norwood, Gleen, Fontan. 

 

ABSTRACT 

Hypoplastic left heart syndrome (HLHS) is a rare congenital disorder characterized by 

narrowing of the aorta and mitral and aortic valves, which can cause underdevelopment of the 

left ventricle and poor systemic circulation. Early surgical intervention is necessary, but even 

so, the high morbidity and mortality rate due to post-surgical complications compromises the 

prognosis. Prolonged hospitalizations lead to hospital infections and neurological sequelae 

secondary to hypoxia, causing physical and psychological suffering for the patient and their 

family. It should be noted that left ventricular hypoplasia is a condition in which the heart and 

blood vessels do not grow and function well enough, and this is due to different changes in the 

structure and function of the heart. When these changes occur, they can cause very serious 

problems that require early medical intervention to improve patients' survival and quality of 

life. HLHS is therefore an anomaly that requires corrective surgery, involving procedures such 

as Norwood surgery, the Glenn procedure and Fontan surgery, depending on the severity of the 

condition and the shape of the patient's heart. The aim of these surgical procedures is to improve 

blood circulation throughout the body and correct any problems in the structure of the heart. 

 

Keywords: left ventricular hypoplasia, Norwood, Gleen, Fontan. 

 

RESUMEN 

El síndrome del corazón izquierdo hipoplásico (SCIH) es un trastorno congénito poco frecuente 

caracterizado por el estrechamiento de la aorta y de las válvulas mitral y aórtica, que puede 

causar un subdesarrollo del ventrículo izquierdo y una mala circulación sistémica. Es necesaria 

una intervención quirúrgica precoz, pero aun así, la elevada tasa de morbilidad y mortalidad 

debida a complicaciones posquirúrgicas pone en peligro el pronóstico. Las hospitalizaciones 

prolongadas provocan infecciones hospitalarias y secuelas neurológicas secundarias a la 

hipoxia, que causan sufrimiento físico y psicológico a los pacientes y sus familias. Hay que 

tener en cuenta que la hipoplasia ventricular izquierda es una afección en la que el corazón y 

los vasos sanguíneos no crecen ni funcionan lo suficientemente bien, y esto ocurre debido a 

diferentes cambios en la estructura y función del corazón. Cuando se producen estos cambios, 

pueden causar problemas muy graves que requieren una intervención médica precoz para 

mejorar la supervivencia y la calidad de vida de los pacientes. El SCIH es, por tanto, una 

anomalía que requiere cirugía correctiva, que incluye procedimientos como la cirugía de 

Norwood, el procedimiento de Glenn y la cirugía de Fontan, dependiendo de la gravedad de la 

afección y de la forma del corazón del paciente. El objetivo de estos procedimientos quirúrgicos 

es mejorar la circulación sanguínea en todo el cuerpo y corregir cualquier problema en la 

estructura del corazón. 

 

Palabras clave: hipoplasia ventricular izquierda, Norwood, Gleen, Fontan. 
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1 INTRODUÇÃO 

 

A Síndrome de Hipoplasia do Coração Esquerdo (SHCE) é uma das mais comuns 

anomalias cardíacas congênitas, que afeta de 1 a 5 em cada 10 mil recém-nascidos (Cosentino, 

2015). No entanto, a verdadeira prevalência é ainda maior, pois resulta em mortes fetais e 

neonatais precoces. Este problema é sério e com repercussões clínicas desde o primeiro dia de 

vida da criança. O diagnóstico é feito durante a rotina de pré-natal em rastreio ultrassonográfico 

morfológico de 2º trimestre e confirmada por ecocardiograma fetal. 

A síndrome consiste em um grupo de anomalias cardíacas que se caracterizam pelo 

subdesenvolvimento das estruturas do lado esquerdo do coração: o átrio esquerdo, a valva 

mitral, o ventrículo esquerdo, o anel aórtico e a aorta ascendente. A síndrome é marcada com 

atresia aórtica ou estenose significativa com hipoplasia ou ausência do ventrículo esquerdo. A 

coartação da aorta é a anomalia mais comumente associada à SHCE e pode servir como barreira 

ao refluxo sanguíneo para uma pequena aorta ascendente. Por sua vez, produz ainda mais 

complicações de circulação e exige a intervenção cirúrgica corretiva. Na verdade, é uma das 

condições cardíacas neonatais mais desafiadoras, com uma taxa de mortalidade de 90% dentro 

de trinta dias após o nascimento se não for corrigida. Embora a técnica de Norwood tenha sido 

descrita  há mais de três décadas, a mortalidade cirúrgica desta condição é de fato alta, 

principalmente nos países do terceiro mundo (Silva, et al., 2011). 

A primeira cirurgia para corrigir a síndrome do coração esquerdo hipoplásico foi 

realizada em 1981 por Dr. Norwood (Bezerra, et al., 2022). Essa cirurgia, que ficou conhecida 

como "Procedimento de Norwood", representou um ponto de inflexão no tratamento da SHCE 

porque permitiu que os bebês nascidos com essa má-formação cardíaca congênita circulassem 

o sangue de maneira mais eficiente. Desde então, inúmeras evoluções na técnica cirúrgica e no 

tratamento clínico da SHCE vem ocorrendo. O prognóstico da SHCE é extremamente variável 

e, em última análise, depende da gravidade da má-formação cardíaca, da presença de outras 

anormalidades, do sucesso das cirurgias e da condição subjacente do paciente. 

A expectativa de vida de muitas crianças diagnosticadas com SHCE aumentou devido 

à melhoria na cirurgia cardíaca pediátrica e aos cuidados médicos, em comparação com algumas 

décadas atrás. No entanto, as pessoas que têm essa condição precisam de tratamento contínuo 

e acompanhamento médico por toda vida. O prognóstico pode ser avaliado de maneira mais 

específica após uma consulta com um cardiologista ou cirurgião cardíaco pediátrico, com base 

em informações sobre cada caso em particular. 
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2 METODOLOGIA 

 

Trata-se de um estudo observacional, descritivo e transversal em série temporal, em que 

foi adotada a revisão integrativa da literatura, por permitir o uso e avaliação crítica de evidências 

científicas de diversos desenhos metodológicos. Foram realizadas pesquisas por meio das bases 

de dados PubMed; SCieLO e Google Acadêmico com as palavras Hipoplasia do ventrículo 

esquerdo, Norwood, Gleen e Fontan, nos últimos 20 anos. As buscas foram realizadas em 20 

artigos selecionados para a produção deste trabalho, utilizando bancos de dados. Foram 

utilizados ainda dois livros como base teórica. Os idiomas utilizados para a pesquisa foram o 

inglês, o português e o espanhol. 

 

3 DISCUSSÃO 

 

A hipoplasia do ventrículo esquerdo é uma condição congênita que tem como 

característica o não desenvolvimento completo do ventrículo esquerdo durante a gestação. Em 

outras palavras, resulta em um ventrículo esquerdo subdesenvolvido que é incapaz de bombear 

sangue suficiente para todo o corpo. A fisiopatologia de tais condições envolve uma série de 

alterações anatômicas e funcionais que interferem no desempenho adequado do coração e do 

fluxo sanguíneo (Bezerra, et al., 2022). 

 

Figura 1: A. Vista dorsal do embrião de aproximadamente 18 dias. B. Corte transversal do embrião. C. Corte 

longitudinal do embrião. 

 
Fonte: Moore, 2012. 
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Entre essas mudanças, o desenvolvimento fetal deficiente pode ser mencionado, uma 

vez que o coração se forma a partir de estruturas embrionárias. Embriologicamente, o sistema 

cardiovascular é derivado principalmente do mesoderma extraembrionário esplâncnico e 

mesodermas intraembrionários paraxial e lateral, mesoderma faríngeo e das células da crista 

neural (Moore, 2012). A morfogênese inicial do coração é observada no 18º dia de 

desenvolvimento no mesoderma cardiogênico. As células do mesoderma esplâncnico lateral se 

diferenciam em cordões angioblásticos e se fundem formando os dois ductos endocárdicos 

(Sadler, 2010). 

Na quarta semana de desenvolvimento, com o dobramento lateral do embrião, os dois 

tubos endocárdicos formam um único tubo cardíaco que possui construções e dilatações que 

serão os primórdios das cavidades do coração adulto. A fusão se inicia na base do crânio e se 

estende caudalmente do 22º ao 28º  dia (Fig. 1). 

 

Figura 2: A1 a C1, visões ventrais do coração e região pericárdica em desenvolvimento. A2 a C2, cortes 

transversais da região cardíaca em desenvolvimento. 

 
LEGENDA: Os cordões angioblásticos canalizam-se para formar os tubos endocárdicos cardíacos (Fig. 2 –A1) 

que se aproximam durante o dobramento lateral do embrião (Fig. 2 –A2) e se fusionam da extremidade cranial 

para a extremidade caudal horizontal (Fig. 2 –B1 B2) resultando em um único tubo cardíaco, o coração primitivo 

ou coração tubular (Fig. 2 –C1 e C2) 

Fonte: Moore, 2012. 
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Ocorre um dobramento ventro-caudal e dorso-cefálico fazendo com que os átrios fiquem 

posicionados na parte posterior do coração e os ventrículos na região ântero-caudal formando 

o ápice do coração (Moore, 2012). 

O endocárdio primitivo se origina a partir dos angioblastos do tubo endotelial. O 

miocárdio primitivo é derivado do mesoderma extraembrionário esplâncnico e produzirá a 

parede muscular do coração ou miocárdio, que será sua derme definitiva. Já o epicárdio, 

membrana mais externa do pericárdio, é derivado das células mesoteliais. 

A geleia cardíaca, que fica entre o tubo endotelial e o miocárdio, vai oferecer uma 

camada subendocárdica para o coração primitivo e será essencial para a septação 

atrioventricular. A partir dessa geleia vão ser formados os coxins endocárdicos (entre o átrio e 

o ventrículo primitivo na região anterior e posterior – coxim ventral e dorsal) e eles vão se 

proliferando e aproximando para dividir o canal atrioventricular e, futuramente irão formar as 

valvas cardíacas (Sadler, 2010). À medida que o coração se alonga e dobra, ele se invagina 

gradualmente na cavidade pericárdica. O coração é inicialmente suspenso pelo mesocárdio 

dorsal (Fig. 2 – C2), que então degenera, deixando uma comunicação aberta entre o lado direito 

e esquerdo da cavidade pericárdica, o seio pericárdico transverso, deixando o coração suspenso 

apenas pelas extremidades cranial e caudal (Fig. 3). 

 

Figura 3: Corte transversal do embrião mostrando as camadas da parede cardíaca. 

 
Fonte: Moore, 2012. 

 

Concomitantemente, ao longo do tempo, o coração tubular também se alonga e 

desenvolve dilatações alternadas e constrições, formando 5 partes: Tronco arterioso, Bulbo 

cardíaco, Ventrículo, Átrio primitivo e Seio venoso (Fig. 4). 
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Figura 4: Coração primitivo tubular 

 
Fonte: Moore, 2012. 

 

A extremidade cranial chamada de tronco arterioso é contígua ao saco aórtico do qual 

as artérias dos arcos faríngeos surgem. As extremidades livres dos arcos faríngeos originais são 

arteriais (Moore, 2012). Na extremidade caudal, o seio venoso é ligado ao septo transverso. O 

coração tubular forma uma alça em formato de U e, conforme o coração se dobra, as 

extremidades do átrio e do seio venoso tornam-se dorsais ao tronco arterioso, ao bulbo cardíaco 

e ao ventrículo (Fig. 5). 
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Figura 5: Formação da Alça cardíaca  

 
Fonte: Moore, 2012. 

 

Na hipoplasia do ventrículo esquerdo, o desenvolvimento adequado deste ventrículo é 

interrompido ou comprometido, de modo que este ventrículo é marcadamente mais pequeno e 

tem menos capacidade contrátil. Ademais, também ocorre uma circulação sanguínea 

inadequada, visto que o ventrículo esquerdo é responsável por bombear o sangue para o corpo 

e uma hipoplasia do ventrículo resulta em uma diminuição significativa do fluxo sanguíneo 

para todo o organismo. Isso pode levar a uma série de complicações, incluindo hipóxia tecidual 

e insuficiência cardíaca. Acontece um desenvolvimento de circulação colateral, na qual para 

compensar a diminuição do fluxo sanguíneo para o corpo, o organismo pode desenvolver vias 

alternativas de circulação, como a abertura de canais colaterais entre as diferentes partes do 

coração e vasos sanguíneos. Isso pode ajudar a fornecer uma quantidade mínima de sangue para 

tecidos vitais, mas também pode levar a complicações como shunts anômalos e hipertensão 

pulmonar. E tendo isso em vista, consequentemente poderá ocorrer complicações cardíacas 

incluindo insuficiência cardíaca, arritmias, hipertensão pulmonar, e podendo aumentar o risco 

de coágulos sanguíneos e infartos (Atik, et al., 2021). 

Em suma, a hipoplasia ventricular esquerda é uma condição em que o coração e os vasos 

sanguíneos não crescem e não funcionam bem o suficiente, e isso acontece devido a diferentes 

alterações na estrutura e função do coração. Quando estas mudanças acontecem, podem causar 
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problemas muito graves que necessitam de intervenção médica precoce para melhorar a 

sobrevida e a qualidade de vida dos pacientes. A SHCE é, portanto, uma anomalia que requer 

cirurgia corretiva envolvendo procedimentos como a cirurgia de Norwood, o procedimento de 

Glenn e a cirurgia de Fontan, dependendo da gravidade da condição e do formato do coração 

do paciente. O objetivo desses métodos é melhorar a circulação do sangue por todo o corpo e 

corrigir quaisquer problemas na estrutura do coração (Vicente, et al., 2022). 

Logo após o nascimento, existem dois métodos principais usados para tratar a hipoplasia 

do coração esquerdo durante o procedimento cirúrgico inicial. A mais comum é a cirurgia de 

Norwood tradicional (que converte para uma anomalia do tipo atresia pulmonar, dependente do 

modelo modificado de Blalock-Taussig) ou a variante de Sano (que converte para uma anomalia 

do tipo dupla via de saída do ventrículo direito com conexão por tubo sem válvula de 5 

milímetros de diâmetro, entre o ventrículo direito e o tronco pulmonar). Em ambas as 

abordagens, o tronco pulmonar é seccionado transversalmente, próximo à bifurcação das 

artérias pulmonares, e anastomosado à aorta ascendente, criando uma ampla conexão entre o 

ventrículo direito e a aorta. Outra opção é a operação híbrida, que envolve a inserção de um 

stent no canal arterial, bandagem nas artérias pulmonares e aumento da comunicação interatrial 

(Fujita, et al., 2020). A principal vantagem dessa técnica é a diminuição da parada circulatória, 

reduzindo o risco operatório nesta primeira etapa. A indicação da abordagem híbrida é 

especialmente relevante em situações clínicas desfavoráveis, como a ausência de comunicação 

interatrial, baixo peso corporal, choque cardiogênico, idade acima de 14 dias e em centros com 

alta taxa de mortalidade em cirurgias. 

 

Figura 6: Desenho esquemático dos reparos que são feitos no coração durante as três etapas corretivas. 

 
Fonte: Emamaullee J et al. F, 2020. 
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A próxima etapa corretiva é a cirurgia de Gleen, feita por volta dos 3 aos 6 meses de 

vida, na qual são identificadas as veias cavas superiores e inferiores, que são as veias que 

transportam o sangue desoxigenado do corpo de volta ao coração. Em seguida, o cirurgião cria 

uma anastomose entre a veia cava superior e a artéria pulmonar. Isso é feito para permitir que 

o sangue desoxigenado que retorna do corpo passe diretamente para os pulmões, onde pode ser 

oxigenado sem a necessidade de passar pelo ventrículo direito do coração. A operação visa 

reduzir a carga de trabalho do ventrículo direito, já que agora ele não precisa bombear o sangue 

desoxigenado para os pulmões (Silva, et al., 2007). 

A terceira e última etapa é a cirurgia de Fontan. Essa cirurgia é geralmente realizada 

quando a criança tem entre 18 meses e 3 anos de idade, dependendo da progressão da doença, 

das condições clínicas e da anatomia cardíaca específica do paciente. O procedimento de Fontan 

é crucial para criar uma circulação sanguínea eficiente no corpo, apesar das anomalias cardíacas 

subjacentes. 

Durante a cirurgia de Fontan, o cirurgião faz uma incisão no peito para acessar o 

coração. O procedimento envolve as seguintes etapas: o cirurgião cria uma conexão direta entre 

a veia cava inferior e a artéria pulmonar, isso é feito para permitir que o sangue desoxigenado 

que retorna do corpo passe diretamente para os pulmões, sem passar pelo coração. Esta conexão 

é geralmente feita utilizando um enxerto vascular ou um tubo artificial (Silva, et al., 2007). A 

ideia é desviar sangue diretamente para os pulmões, onde pode ser oxigenado, sem a 

necessidade de passar pelo ventrículo direito do coração. 

O objetivo final da cirurgia de Fontan é criar uma circulação sanguínea eficiente no 

corpo, onde o sangue oxigenado e o sangue desoxigenado não se misturam, proporcionando 

uma melhor oxigenação dos tecidos e órgãos vitais (Schranz, et al., 2021). 

Antes de todos os procedimentos cirúrgicos, a criança é submetida a uma avaliação 

completa por uma equipe multidisciplinar de cardiologistas pediátricos, cirurgiões cardíacos 

pediátricos, anestesistas e outros profissionais de saúde. Testes diagnósticos, como 

ecocardiogramas e outros exames de imagem, são realizados para avaliar a anatomia cardíaca 

e seu funcionamento. 

Após a cirurgia, a criança é transferida para a unidade de terapia intensiva pediátrica 

para monitoramento próximo. Os sinais vitais e a oxigenação do sangue são monitorados 

continuamente. Os cuidados pós-operatórios são intensivos e visam garantir a estabilidade 

hemodinâmica e prevenir complicações. 

A cirurgia de Fontan é um passo importante no tratamento das cardiopatias congênitas 

complexas, como a hipoplasia do ventrículo esquerdo. Após esta cirurgia, a criança geralmente 
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tem uma melhora significativa na qualidade de vida e na capacidade de exercício. No entanto, 

é importante salientar que o acompanhamento médico regular e a vigilância cardiológica são 

essenciais após a cirurgia de Fontan, pois podem surgir complicações ao longo do tempo. 

 

4 CONCLUSÃO 

 

Ao longo dos últimos 20 anos houve um grande avanço na ciência no que diz respeito 

ao prognóstico e às possibilidades terapêuticas para crianças portadoras dessa anomalia 

congênita ofertando esperança às suas respectivas famílias. Entretanto, é importante enfatizar 

que esta ainda continua sendo uma grave e complexa síndrome na qual, o diagnóstico durante 

o pré natal e a assistência em centro de saúde especializado, é de extrema importância para um 

prognóstico favorável desses neonatos. Infelizmente grande parte da população com maior 

vulnerabilidade social não tem acesso a um diagnóstico intrauterino da SHCE precocemente, 

costumando ser tardio ou após o nascimento. Esse fator constitui um importante limitante na 

condução imediata do neonato com esta síndrome (Rocha, et al., 2023). 

O tratamento cirúrgico da síndrome de hipoplasia do coração esquerdo ainda é um 

desafio em constante evolução. Avanços significativos têm sido feitos na cirurgia paliativa, 

baseados em sólidos princípios fisiológicos. O equilíbrio entre as circulações sistêmica e 

pulmonar permanece fundamental para o sucesso do tratamento pós-operatório da cirurgia de 

Norwood modificada. A literatura atual respalda essa abordagem, indicando a saturação venosa 

mista de oxigênio como a melhor estratégia para a perfusão tecidual adequada. As opções 

terapêuticas podem variar significativamente entre diferentes centros médicos. Manobras para 

modular a resistência vascular pulmonar e sistêmica são bem aceitas e, em algumas situações, 

devem ser combinadas. Ainda que seja desafiador controlar a complexa interação entre as duas 

circulações em simultâneo, equipes experientes e colaborativas são fundamentais. Inovações 

técnicas, como o uso do conduto ventricular-pulmonar, foram introduzidas na prática cirúrgica 

para reduzir as complicações pós-operatórias, com base em uma abordagem mais fisiológica. 

Ressalte-se que mesmo após a realização dos três procedimentos corretivos, esses 

pacientes necessitam ser acompanhados por médicos especialistas por toda vida, realizando 

exames de rotina e em uso de medicações prescritas para cada caso em particular. 

Por fim, o transplante de coração tem o potencial de representar a solução definitiva e 

duradoura para a SHCE. Contudo, devido à escassez de doadores os órgãos são insuficientes 

para todos. No entanto, o xenotransplante – ou transferência de células, tecidos e órgãos entre 

espécies – pode ser uma alternativa para resolver essa escassez. A literatura indica como 
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perspectiva promissora no futuro o xenotransplante. Esse procedimento é muito promissor 

como solução para resolver a escassez crítica de órgãos, mas levanta preocupações 

relativamente à potencial transmissão de vírus suínos aos receptores, levando a infecções e até 

a doenças zoonóticas. As infecções virais representam preocupações consideráveis de 

segurança no xenotransplante, particularmente com a possibilidade de vírus emergentes ou 

atualmente não identificados (Zhou, 2024). 
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