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Resumo: As cardiopatias congênitas correspondem a 40 das malformações congênitas. No Brasil 
anualmente estima-se o surgimento de quase 29 mil novos casos de cardiopatias congênitas. A 
Síndrome da hipoplasia do coração esquerdo (SHCE) é um conjunto de anomalias cardíacas 
congênitas que consiste em hipoplasia importante ou ausência do ventrículo esquerdo e 
hipoplasia da aorta ascendente, em sua forma mais severa, ocorre atresia da válvula aórtica e 
mitral e ausência de cavidade do ventrículo esquerdo funcional. Relatamos o caso de um lactente 
de 1 ano e 3 meses com quadro de SHCE diagnosticado no período neonatal através da 
ecocardiografia transtorácica. Foi transferido para serviço de referência aos 30 dias de vida, 
sendo submetido ao primeiro procedimento cirúrgico -Norwood( com tubo Sano VD-
TP,atriosseptostomia) aos 2 meses de vida e com 5 meses de vida foi realizado o segundo 
procedimento cirúrgico -Glenn (derivação cavopulmonar superior). Aos 9 meses de idade 
recebeu alta hospitalar e aguarda novo procedimento cirúrgico (Fontan) que é indicado a ser 
realizado entre 2 a 5 anos de idade. Vem sendo acompanhado regularmente pelo ambulatório da 
cardiologia pediátrica. O tratamento cirúrgico da SHCE consiste em três procedimentos, sendo o 
primeiro realizado durante a primeira semana de vida, com maiores taxas de sobrevida. 
Entretanto relatamos o sucesso deste caso mesmo que o procedimento tenha ocorrido mais 
tardiamente. Que se tem conhecimento, trata-se do primeiro caso de sucesso da Amazônia 
ocidental brasileira. Reiterando com isso, a importância do diagnóstico precoce das cardiopatias 
congênitas visando prover intervenções para as crianças com resultados positivos.
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