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RESUMO

Introducao: A cirurgia de Norwood é uma intervengdo de alta complexidade para o tratamento da Sindrome da
Hipoplasia do Coracdo Esquerdo, associada a altas taxas de morbimortalidade. Este estudo teve como objetivo
descrever o perfil clinico, complicagdes e desfechos dos pacientes submetidos a essa cirurgia em um hospital de
referéncia no Brasil. Métodos: Trata-se de um estudo observacional, descritivo e retrospectivo, que incluiu todos
os pacientes submetidos a cirurgia de Norwood no Hospital Ana Nery entre 2014 e 2023. Os dados foram coletados
de prontuarios médicos. Resultados: A amostra incluiu 20 pacientes, com idade mediana de 13 dias (IQR: 8-29),
sendo 50% do sexo feminino. As principais complicacdes observadas foram parada cardiorrespiratoria (40%),
disfung¢ao ventricular (20%) e sangramento (35%), enquanto a mortalidade intraoperatoria atingiu 55%. Nao foram
identificadas associagdes estatisticamente significativas entre variaveis clinicas e desfechos. O tempo de circulagdo
extracorporea foi maior nos anos recentes (2019-2023), mas sem impacto nos resultados clinicos. Conclusao: Os
resultados destacam a elevada mortalidade e morbidade associadas a cirurgia de Norwood, refletindo a gravidade
da condigao e a complexidade do manejo. Estudos futuros com maior amostragem e seguimento a longo prazo sao
necessarios para aprofundar o entendimento dos fatores associados aos desfechos e propor estratégias para reduzir
as complicacdes e melhorar a sobrevida.

Palavras-chave: Cirurgia Cardiaca. Procedimentos Cirurgicos Cardiovasculares. Sindrome do
CoragaoEsquerdoHipoplasico. Cardiopatiascongénitas. Mortalidade.



ABSTRACT

Introduction: The Norwood procedure is a highly complex intervention for the treatment of Hypoplastic Left
Heart Syndrome, associated with high morbidity and mortality rates. This study aimed to describe the clinical
profile, complications, and outcomes of patients undergoing this procedure at a reference hospital in Brazil.
Methods: This observational, descriptive, and retrospective study included all patients who underwent the
Norwood procedure at Hospital Ana Nery between 2014 and 2023. Data were collected from medical records.
Results: The sample comprised 20 patients, with a median age of 13 days (IQR: 8-29), of whom 50% were female.
The main complications observed were cardiopulmonary arrest (40%), ventricular dysfunction (20%), and
bleeding (35%), while intraoperative mortality reached 55%. No statistically significant associations were
identified between clinical variables and outcomes. Extracorporeal circulation time was longer in recent years
(2019-2023) but had no impact on clinical results. Conclusion: The findings highlight the high mortality and
morbidity associated with the Norwood procedure, reflecting the severity and complexity of its management.
Future studies with larger sample sizes and long-term follow-up are needed to enhance the understanding of factors
associated with outcomes and to propose strategies to reduce complications and improve survival rates.

Keywords: Cardiac Surgery. Cardiovascular Surgical Procedures. Hypoplastic Left Heart Syndrome. Heart
Defects, Congenital. Mortality.
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1. INTRODUCAO

A cirurgia de Norwood é um procedimento de alta complexidade utilizado no tratamento da
Sindrome da hipoplasia do coracdo esquerdo, condicdo cardiaca congénita rara e grave.
Introduzida na década de 1980 por William Norwood e seus colegas, essa técnica revolucionaria
visa corrigir as malformagdes cardiacas presentes no recém-nascido afetado por essa patologia
(NORWOOD; LANG; HANSEN, 1983). Esse ¢ um procedimento de multiplos estagios, sendo
o primeiro realizado nos primeiros dias de vida do bebé, com o objetivo de criar uma fonte de
fluxo sanguineo para o corpo através da reconstrug¢do do arco adrtico e da ligagao do ventriculo

direito ao sistema arterial sist€émico (TORRES, 2011).

O sucesso da cirurgia de Norwood depende de uma abordagem multidisciplinar que envolve
cardiologistas pediatricos, cirurgides cardiovasculares, intensivistas e outros profissionais de
saude (NATARAIJAN et al., 2020). O procedimento tem sido continuamente refinado ao longo
dos anos, resultando em melhorias significativas na sobrevida e na qualidade de vida dos
pacientes submetidos a essa intervengao (MAYR et al., 2022). No entanto, apesar dos avangos
na técnica cirargica e no manejo perioperatorio, a cirurgia de Norwood continua a apresentar
desafios significativos, incluindo altas taxas de morbidade e mortalidade associadas aos

estagios subsequentes do procedimento (GELLINGS et al., 2020; KAPLINSKI ef al., 2020).

A cidade de Salvador, localizada no estado da Bahia, Brasil, tem um grande quantitativo de
pacientes portadores de doencas cardiacas congénitas, incluindo a hipoplasia do coragdo
esquerdo (MATOS, 2017; SILVA, 2014). O Hospital Ana Nery desempenha um papel crucial
no tratamento dessas condi¢des, fornecendo cuidados especializados a pacientes pediatricos
com doencas cardiacas congénitas complexas, incluindo aqueles submetidos a cirurgia de
Norwood. No entanto, apesar da importancia desse procedimento na pratica clinica, ha uma
lacuna no conhecimento sobre o perfil clinico e cirurgico desses pacientes nesta regido

especifica.

Portanto, este estudo tem como objetivo investigar o perfil clinico e cirurgico dos pacientes
submetidos a cirurgia de Norwood no servi¢o de Cardiologia Pediatrica do Hospital Ana Nery.
Compreender as caracteristicas clinicas e os desfechos cirurgicos desses pacientes ¢
fundamental para otimizar o manejo clinico e cirurgico, melhorar os resultados a longo prazo e
fornecer informacgdes valiosas para orientar futuras intervengdes terapéuticas nesta populagao

de pacientes.



2. REFERENCIAL TEORICO

A cirurgia de Norwood, uma operacdo cardiaca complexa destinada a neonatos com
sindrome do coragdo esquerdo hipoplasico (SCEH), ¢ fundamental para a sobrevivéncia desses
pacientes (BARRON et al., 2009; OHYE et al., 2010). A SCEH ¢ uma condi¢ao congénita rara
que envolve subdesenvolvimento do ventriculo esquerdo, valvula adrtica e arco aortico,
resultando em fluxo sanguineo inadequado. Sem intervengao, essa condigdo ¢ geralmente fatal

nas primeiras semanas de vida (BARRON et al., 2009).

A cirurgia de Norwood, descrita pela primeira vez em 1981 por William Norwood, consiste
em um procedimento paliativo que envolve a reconstrug¢do do arco adrtico e a criagdo de uma
nova via para o sangue oxigenado alcangar a circulacao sisttmica (NORWOOD et al., 1981).
Este procedimento ¢ a primeira de trés cirurgias planejadas, seguidas pelo procedimento de
Glenn e pela cirurgia de Fontan, que juntas visam criar uma circulagdo em série que maximize

a eficiéncia do fluxo sanguineo (KVERNELAND; KRAMER; OVROUTSKI, 2018).

Estudos clinicos tém demonstrado que os resultados da cirurgia de Norwood variam
significativamente e depende de diversos fatores, incluindo a anatomia especifica do coragao
do paciente, a presenca de outras anomalias congénitas, e a experiéncia da equipe cirurgica
(CHEN et al., 2024; JACQUEMYN et al., 2024). Dados mais recentes indicam que a taxa de
mortalidade no pos-operatorio imediato pode ser alta, mas as intervengdes e cuidados pos-
operatorios melhoraram significativamente as taxas de sobrevivéncia a longo prazo (CHEN et

al., 2024; SCHAEFFER et al., 2024).

A literatura destaca a importancia do manejo perioperatdrio na otimizagao dos resultados
cirargicos. Protocolos de cuidados intensivos, incluindo suporte ventilatério € monitoramento
hemodindmico rigoroso, sdo cruciais para a estabilizagdo dos pacientes no periodo pos-
operatorio (YATES et al., 2024). Além disso, o uso de técnicas de perfusdo e estratégias de
protecdo miocardica t€ém contribuido para a melhoria dos desfechos cirurgicos (BAO ef al.,

2024).

A avaliagdo do perfil clinico dos pacientes submetidos a cirurgia de Norwood revela a
diversidade de condicdes associadas. Pacientes frequentemente apresentam defeitos cardiacos

complexos, como atresia da valvula tricispide ou estenose pulmonar (MASAKI; ANDO;



NAKANO, 2024) e mais comumente comunicag¢ao interatrial e persisténcia do canal arterial.
O desenvolvimento neuropsicologico e a qualidade de vida a longo prazo dos pacientes com
cardiopatias congénitas sao areas de crescente interesse (LEE et al., 2023; MARINO et al.,
2023). Estudos indicam que esses individuos podem enfrentar desafios cognitivos e motores,
necessitando de acompanhamento e intervengdes multidisciplinares continuas para otimizar seu

desenvolvimento e integracao social (LACHARITE-ROBERGE et al., 2024; LEE et al., 2024).

3. OBJETIVOS

3.1.0bjetivo Geral
Investigar o perfil clinico e cirurgico dos pacientes submetidos a cirurgia de Norwood no

servico de Cardiologia pediatrica de um hospital de referéncia de Salvador, Bahia.

3.2.0bjetivos Especificos

1) Descrever o perfil sociodemografico e clinico dos pacientes submetidos a cirurgia de
Norwood no Hospital Ana Nery entre 2014 ¢ 2023.

2) Identificar a frequéncia e os tipos de complicagdes intraoperatorias observadas nos
pacientes submetidos a cirurgia de Norwood.

3) Comparar os aspectos técnicos das cirurgias realizadas em diferentes periodos (2014-
2018 vs. 2019-2023).

4) Avaliar a relacdo entre complicagdes intraoperatorias e os desfechos clinicos, incluindo

mortalidade intraoperatoria e pds-operatoria.

4. METODOS

Este estudo ¢ do tipo observacional, descritivo e retrospectivo, conduzido com base na
analise de prontuarios médicos de todos os pacientes submetidos a cirurgia de Norwood no
Hospital Ana Nery, no periodo de janeiro de 2014 a dezembro de 2023. O estudo foi elaborado
em conformidade com as diretrizes do STROBE (Strengthening the Reporting of Observational
Studies in Epidemiology), garantindo a transparéncia ¢ a padronizacdo na descri¢do dos

métodos e resultados (VANDENBROUCKE et al., 2007). Os dados foram coletados a partir



dos prontuarios médicos, com o objetivo de reunir informacdes sobre os diagnosticos,

complicagdes, desfechos clinicos e aspectos técnicos dos procedimentos cirurgicos realizados.

4.1. Critérios de inclusido

1) Pacientes atendidos no servigo de cardiologia do Hospital Ana Nery que tenham sido
submetidos a cirurgia de Norwood;

2) Prontuarios que disponham de informacgdes completas e relevantes para a andlise clinica

e cirtrgica.

4.2. Critérios de exclusiao

1) Registros que estejam incompletos ou ilegiveis, prejudicando a andalise dos dados;

2) Pacientes que tenham sido atendidos em outras especialidades ou servigos e nao
realizaram o procedimento avaliado;

3) Pacientes que tenham efetuado a cirurgia de Norwood em outros hospitais ou unidades

de saude que ndo o Hospital Ana Nery.

4.3. Coleta dos dados

A coleta de dados foi realizada de forma eletronica no sistema do Hospital Ana Nery pelo
pesquisador principal (IRCD). O processo seguiu estritamente as diretrizes éticas estabelecidas
pelo Comité de Etica em Pesquisa, com a devida aprovagio do setor responsavel do hospital
antes do inicio do estudo, conforme os procedimentos institucionais € normas éticas vigentes.
Os dados dos prontuarios dos pacientes foram coletados de forma andénima e confidencial,
assegurando a privacidade e o sigilo das informagdes. Para minimizar vieses, a coleta foi
padronizada por meio de uma planilha estruturada no aplicativo Microsoft Excel® versdao 2019,

com categorias e definigdes operacionais pré-estabelecidas para as variaveis.

4.4. Variaveis coletadas

As variaveis analisadas no estudo englobaram aspectos sociodemograficos, clinicos e
técnicos relacionados aos procedimentos cirtrgicos realizados nos pacientes. Entre os dados
sociodemograficos, foram considerados idade em dias de vida, sexo, etnia e procedéncia dos
pacientes. As variaveis clinicas incluiram altura, peso, tipo de cardiopatia principal e associada,
além de desfechos clinicos relevantes, como disfun¢@o ventricular, parada cardiorrespiratoria
(PCR), sangramento, bradicardia, arritmia, hipotensdo grave, hipoxemia, disturbios de

coagulagdo e Obito intraoperatorio. Nos aspectos técnicos, foram coletadas informagdes sobre
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o tipo de cirurgia realizada, o tempo de circulagdo extracorporea (CEC) e o numero de
complicacdes intraoperatorias. Essas varidveis foram posteriormente analisadas para identificar
associacoes com os periodos de realizacao das cirurgias e o desfecho de obito intraoperatoério,
permitindo uma compreensdo abrangente dos fatores relacionados ao prognostico dos

pacientes.

4.5. Analise estatistica

Para a analise estatistica foi realizada considerando a totalidade dos casos de pacientes
submetidos a cirurgia de Norwood no periodo do estudo, sem aplicacdo de critérios de
amostragem. As varidveis continuas, como idade em dias de vida, altura e peso, tiveram sua
distribuicao avaliada pelo teste de Shapiro-Wilk. Em funcao da auséncia de normalidade nos
dados, essas variaveis foram descritas por medianas e intervalos interquartis (IIQ) e comparadas

entre os grupos por meio do teste de Mann-Whitney.

As varidveis categodricas, incluindo sexo, etnia, tipo de procedimento cirurgico € a
ocorréncia de complicagdes intraoperatorias (como bradicardia, arritmia, hipotensdo grave e
hipoxemia), foram apresentadas em frequéncias absolutas e percentuais. A comparagdo entre

grupos foi realizada utilizando o teste exato de Fisher.

Os eventos clinicos intraoperatdrios e desfechos, como disfuncao ventricular, sangramento,
disturbios de coagulagdo e dbito intraoperatorio, foram analisados em relagdo as caracteristicas
pré-cirurgicas e aos aspectos técnicos dos procedimentos realizados, incluindo o tipo de cirurgia

e o tempo de circulacdo extracorporea.

Adotou-se um nivel de significancia de 5% (p < 0,05), considerando como estatisticamente
significativos os resultados que apresentaram valores de p abaixo desse limiar. Todas as anélises
foram conduzidas utilizando o software estatistico R, versdo 4.4.1, garantindo precisdo nos

calculos e rigor metodoldgico na interpretagdo dos resultados.

5. CONSIDERACOES ETICAS

O presente estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do Hospital Ana Nery,
sob o nimero do parecer consubstanciado niimero 7.166.298, em conformidade com as
Resolugdes n® 466/2012 e n° 510/2016 do Conselho Nacional de Satde (CNS), que estabelecem

diretrizes para pesquisas envolvendo seres humanos no Brasil. Todas as etapas do estudo, desde
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o planejamento até a analise dos dados, seguiram os principios €ticos e legais previstos nessas

resolugdes, assegurando a prote¢ao dos direitos, da dignidade e da seguranca dos participantes.

Dada a natureza retrospectiva da pesquisa, envolvendo exclusivamente a revisdo de
prontudrios médicos existentes e sem a realizagdo de intervengdes diretas ou a coleta de novos
dados pessoais, foi solicitada e aprovada a dispensa do Termo de Consentimento Livre e
Esclarecido (TCLE) pelo Comité de Etica. Ressalta-se que todas as informagdes foram tratadas
de forma anonima e confidencial, sendo utilizadas apenas para fins cientificos, garantindo a

privacidade e a seguranga dos participantes.

6. RESULTADOS

A amostra final foi composta por 20 pacientes, sendo 50% do sexo feminino. A mediana de
idade em dias de vida foi de 13 dias (intervalo interquartil: 8 a 29). Em relacdo a etnia, 93,75%
dos pacientes foram declarados como pardos e 6,3% brancos, com quatro casos com dados
ausentes. A maior parte dos pacientes foram procedentes de Salvador (60%), seguida por outros
municipios, como Porto Seguro, Petrolina e Macatbas (5% cada). Mais detalhes sobre as

caracteristicas sociodemograficas da amostra podem ser vistos na Tabela 1.

Tabelal. Caracteristicas sociodemograficas da amostra

Caracteristicas N =20!
Idade (em dias de vida) 13 (8-29)
Sexo
Feminino 10 (50)
Masculino 10 (50)
Etnia
Branco 1(6,3)
Pardo 15 (94)
Dados ausentes 4
Altura 49,0 (46,5 — 53,5)
Peso 3,31 (3,01 -3,94)
Procedéncia

Antbnio Cardoso 1(5,0)
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Caracteristicas N =20'
Barreiras 1(5,0)
Caldeirdo Grande 1(5,0)
Jodo Dourado 1(5,0)
Macaubas 1(5,0)
Petrolina 1(5,0)
Porto Seguro 1(5,0)
Salvador 12 (60)
Seabra 1(5,0)

"Mediana (IQR); n (%)

A Figura 1 apresenta a distribui¢do das principais cardiopatias diagnosticadas entre os 20
pacientes analisados. As cardiopatias mais prevalentes foram a Hipoplasia da aorta ascendente
e a Atresia da valva mitral, identificadas em 13 pacientes (65%). Em seguida, a Atresia da valva

aortica que foi observada em nove pacientes (45%).

Figura 1. Relagdo das cardiopatias principais nos pacientes estudado
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A Figura 2, por sua vez, demonstra a distribuicdo das cardiopatias associadas aos
diagnosticos principais, destacando o canal arterial patente e a comunicacao interatrial como as

mais frequentes, ambas com uma frequéncia de 16 pacientes (80%).

Figura 2. Relacdo das cardiopatias associadas nos pacientes estudados
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A Tabela 2 apresenta os aspectos técnicos relacionados as cirurgias realizadas nos 20

pacientes incluidos no estudo. Quanto ao tipo de cirurgia, a Cirurgia de Norwood SANO foi a
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mais frequente, realizada em onze pacientes (55%), seguida pela Cirurgia de Norwood classico
em oito pacientes (40%), enquanto a Cirurgia de Norwood YASUI foi realizada em apenas um

paciente (5%).

Em relagdo ao periodo de realizacdo das cirurgias, nove procedimentos (45%) ocorreram
entre 2014 e 2018, enquanto onze cirurgias (55%) foram realizadas entre 2019 e 2023,
indicando uma distribui¢do relativamente homogénea entre os dois periodos avaliados. O tempo
de circulagdo extracorpdrea apresentou uma mediana de 5,75 horas, com um intervalo

interquartil (IQR) de 4,67 a 6,92 horas.

Tabela 2. Aspectos técnicos das cirurgias realizadas

Caracteristicas N =20!

Tipo de cirurgia realizada

Cirurgia de Norwood classico 8 (40)
Cirurgia de Norwood SANO 11 (55)
Cirurgia de Norwood YASUI 1(5)

Periodo de realizacio da cirurgia

2014-2018 9 (45)
2019-2023 11 (55)
Tempo de CEC (em horas) 5,75 (4,67 — 6,92)

'n (%); Mediana (IQR)

Trés pacientes foram submetidos a cirurgia de Glenn ap0s a cirurgia de Norwood, com um
intervalo médio de 124 dias entre os dois procedimentos. Um dos pacientes evoluiu a 6bito
durante o intraoperatério da cirurgia de Glenn. Os outros dois pacientes apresentaram uma

sobrevida média de 100 dias apds a realizagdo da cirurgia de Glenn.

A Tabela 3 apresenta as complicacdes observadas em 20 pacientes submetidos a
procedimentos cirurgicos. Entre as complicagcdes avaliadas, a disfuncdo ventricular foi
identificada em quatro pacientes (20%), enquanto oito pacientes (40%) apresentaram parada
cardiorrespiratoria. Sangramentos foram registrados em sete pacientes (35%) e bradicardia em
dois pacientes (10%). A ocorréncia de arritmia foi documentada em apenas um paciente (5%).

Hipotensao grave foi observada em cinco pacientes (25%), enquanto quatro pacientes (20%)
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apresentaram hipoxemia. Disturbios de coagulacdo foram relatados em um paciente (5%), e
obito intraoperatorio ocorreu em onze pacientes (55%). A mediana do nimero de complicagdes

por paciente foi de dois (IQR 0,75-2,25).

Tabela 3. Frequéncia de desfechos intraoperatorios dos pacientes estudados

Caracteristicas N =20!

N° de complica¢des 2(0,75-2,25)

Disfuncio ventricular

Nio 16 (80)

Sim 4 (20)
PCR

Nio 12 (60)

Sim 8 (40)
Sangramento

Nao 13 (65)

Sim 7 (35)
Bradicardia

Nio 18 (90)

Sim 2 (10)
Arritmia

Nao 19 (95)

Sim 1(5,0)

Hipotensao grave

Nio 15 (75)

Sim 5(25)
Hipoxemia

Nio 16 (80)

Sim 4 (20)

Disturbio de coagulacio
Nio 19 (95)

Sim 1(5,0)



Caracteristicas N =20'

Obito introperatério
Nao 9 (45)

Sim 11 (55)

'n (%); Mediana (IQR)
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A Tabela 4 apresenta as caracteristicas demograficas e clinicas da amostra de pacientes,

estratificadas de acordo com o desfecho de 6bito intraoperatorio. A idade mediana dos pacientes

foi similar entre os grupos sem 6bito (13 dias, IQR 3-30) e com 6bito (12 dias, IQR 8-27), com

p-valor > 0,9. Nao houve diferencas significativas em relagdo ao sexo, com proporcoes

semelhantes de pacientes do sexo feminino (44% no grupo sem 6bito e 55% no grupo com

obito) e masculino (56% e 45%, respectivamente). Quanto a etnia, a maioria dos pacientes foi

classificada como parda (94%), enquanto um niimero limitado foi identificado como branco

(6,3%). Nao houve diferengas significativas na altura ou peso entre os grupos (p-valores de 0,8

e 0,4 respectivamente). Por outro lado, a procedéncia dos pacientes mostrou uma diferenca

significativa (p = 0,028), com maior propor¢ao de casos oriundos de Salvador no grupo sem

obito (89%), em comparacao com o grupo com 6bito (36%).

Tabela 4. Caracteristicas de base da amostra estudada estratificada pelo desfecho obito intraoperatorio

Caracteristicas Obito Total! Valor p?
Niao Sim
N=9! N=11"
Idade (em dias de vida) 13 (3-30) 12 (8-27) 13(8-29) 0,89*
Sexo >0,997
Feminino 4 (44) 6 (55) 10 (50)
Masculino 5(56) 5(45) 10 (50)
Etnia >0,99F
Branco 0(0) 1(11) 1(6,3)
Pardo 7 (100) 8(89) 15 (94)
Dados ausentes 2 2 4
Altura 50,0 (46,0 —54,0) 49,0 (48,0—-52,0) 49,0 (46,5 —53,5) 0,8*
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Caracteristicas Obito Total! Valor p?
Nao Sim
N=9! N=11!
Peso 3,41 3,07—4,04) 330(2,95-3,35) 3,31 (3,01 —3,94) 0,4%
Procedéncia 0,028%
Salvador 8 (89) 4 (36) 12 (60)
Outro 1(11) 7 (64) 8(40)

"Mediana (IQR); n (%)

*Teste de soma de postos de Wilcoxon*; Teste exato de Fishert

A Tabela 5 descreve os aspectos cirurgicos e as complicagdes intraoperatorias em pacientes,
estratificados pela ocorréncia de 6bito intraoperatério. O tempo de circulagdo extracorporea foi
semelhante entre os pacientes que ndo evoluiram a 6bito (mediana de 5,75 horas, IQR 4,67—
6,67) e aqueles que apresentaram Obito intraoperatério (mediana de 5,75 horas, IQR 4,67-8,25),
sem diferenca significativa (p = 0,40). Quanto ao tipo de cirurgia realizada, o Norwood SANO
foi o mais frequente (55% do total), seguido pelo Norwood classico (40%) e pelo Norwood
YASUI (5%), sem diferenca estatisticamente significativa entre os grupos (p = 0,37). O nimero
de complicagdes apresentou mediana de um (IQR: 0,00-2,00) no grupo de pacientes que nao
evoluiram com oObito intraoperatorio, enquanto que no grupo que evolui com Obito
intraoperatorio a mediana foi de dois (IQR: 1,00-3,50), com p = 0,055, indicando uma
tendéncia a diferenca entre os grupos. Entre as complicagdes, a parada cardiorrespiratoria foi
significativamente mais comum no grupo de ¢bito intraoperatério (64% versus 11%; p =0,028).
Outras complica¢des, como disfungdo ventricular, sangramento, bradicardia, arritmia,
hipotensdo grave, hipoxemia e disturbios de coagulacdo, ndo apresentaram diferengas
estatisticamente significativas entre os grupos (p > 0,05). Os resultados indicam que a
ocorréncia de PCR durante a cirurgia esta associada ao desfecho de obito intraoperatorio,

destacando sua relevancia como marcador de gravidade no manejo desses pacientes.

Tabela 5. Aspectos cirirgicos da amostra estudada e complica¢des intraoperatorias estratificados de acordo dbito
intraoperatorio



Obito

Nao Sim

1 2
N=09! N=11' Total Valor p

Caracteristicas

Tempo de CEC (em 5,75 (4,67 —6,67) 5,75 (4,67 —8,25) 5,75 (4,67-6,92) 0,40
horas)

Tipo de cirurgia 0,37
realizada

Norwood classico 3(33) 6 (55) 9 (45)

Norwood SANO 6 (67) 4 (36) 10 (50)

Norwood YASUI 0(0) 1(9,1) 1 (5,0)

N° de complicacdes 1(0,00-2,00) 2,00 (1,00-3,00) 2,00 (0,50—2,50) 0,055

Disfuncio 0,59
ventricular
Nao 8(89) 8(73) 16 (80)
Sim 1(11) 327 4 (20)
PCR 0,028
Nao 8 (89) 4 (36) 12 (60)
Sim 1(11) 7 (64) 8 (40)
Sangramento >0,99
Nao 6 (67) 7 (64) 13 (65)
Sim 3(33) 4 (36) 7 (35)
Bradicardia >0,99
Nao 8(89) 10 (91) 18 (90)
Sim 1(11) 1(9,1) 2 (10)
Arritmia >0,99
Nao 9 (100) 10 (91) 19 (95)
Sim 0 (0) 1(9,1) 1(5,0)
Hipotensio grave 0,32
Nao 8(89) 7 (64) 15 (75)

Sim 1(11) 4 (36) 5(25)
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Obito

Caracteristicas NNj(;l NS:inllll Total! Valor p?
Hipoxemia 0,59

Nao 8(89) 8(73) 16 (80)

Sim 1(11) 327 4 (20)
Distirbio de 0,45
coagulacio

Nao 8(89) 11 (100) 19 (95)

Sim 1 (1) 0(0) 1 (5,0)

"Mediana (IQR); n (%)

Teste de soma de postos de Wilcoxon; Teste exato de Fisher

A Tabela 6 apresenta os aspectos cirtrgicos e as complicagdes intraoperatorias da amostra,
estratificados entre os periodos de 2014-2018 e 2019-2023. Os tipos de cirurgia realizados
foram semelhantes entre os periodos, com predominancia das cirurgias Norwood SANO (55%
do total) e Norwood classico (40% do total). Apenas uma cirurgia Norwood YASUI (5%) foi
realizada no periodo de 2019-2023 (p > 0,99). O tempo de circulacdo extracorporea foi
significativamente maior no periodo de 2019-2023 (mediana de 6,67 horas, IQR 5,58-7,75) em
comparagao ao periodo de 2014-2018 (mediana de 4,67 horas, IQR 2,92-5,75), com p = 0,036.
A mediana do nimero de complicacdes foi de dois (IQR: 1,00-2,00) no grupo de pacientes
operados entre 2014 e 2018, enquanto no grupo operado entre 2019 e 2024 a mediana também
foi de dois (IQR: 0,00-3,00), com p = 0,97. No periodo entre 2014-2018 foi observado um
numero total de 16 complicacdes intraoperatorias, enquanto no periodo de 2019-2023 foi
observado um total de 17 complicagdes. Entre as complicagdes, a disfuncao ventricular foi a
mais frequente no periodo de 2019-2023, ocorrendo em 36% dos casos, embora sem
significancia estatistica (p = 0,094). Outros desfechos, como parada cardiorrespiratoria,
sangramento, bradicardia, hipotensdo grave, hipoxemia e disturbios de coagulagdo, nao
apresentaram diferengas estatisticamente significativas entre os periodos analisados (p > 0,05).
No periodo de 2014-2018, foram registradas 15 complicagdes em 9 pacientes, resultando em
uma taxa de complicac¢do de 166,67%, enquanto no periodo de 2019-2023 foram observadas

17 complicacdes em 11 pacientes, com uma taxa de complicacao de 154,54%. Os dados indicam
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estabilidade na frequéncia das complicag¢des intraoperatorias ao longo dos dois periodos

analisados, com exce¢do do aumento no tempo de CEC nas cirurgias mais recentes.

Tabela 6. Aspectos cirtrgicos da amostra estudada e complica¢des intraoperatorias estratificados de acordo com
o periodo de realizacdo da cirurgia.

2014-2018

2019-2023

Caracteristicas N=9' N=11' Total' Valor p?
Tipo de cirurgia realizada >0,997
Norwood classico 3 (33) 5(45) 9 (45)
Norwood SANO 6 (606) 5(45) 10 (50)
Norwood YASUI 0(0) 1(9,1) 1(5,0)
Tempo de CEC (em horas) 4,67 (2,92 -5,75) 6,67 (5,58 —-7,75) 5,75 (4,67 — 6,92)0,036
N° de complicagdes 2 (1,00 —2,00) 2,00 (0,00- 3,00) 2,00 (0,50-2,50) 0,97
Disfunc¢ao ventricular 0,094+
Nao 9 (100) 7 (64) 16 (80)
Sim 0 (0) 4 (36) 4 (20)
PCR >0,99t
Nao 5 (56) 7 (64) 12 (60)
Sim 4 (44) 4 (36) 8 (40)
Sangramento 0,377
Nao 7 (78) 6 (55) 13 (65)
Sim 2 (22) 5(45) 7 (35)
Bradicardia 0,197
Nao 7(78) 11 (100) 18 (90)
Sim 2 (22) 0(0) 2 (10)
Arritmia 0,457
Nao 8(89) 11 (100) 19 (95)
Sim 1(11) 0(0) 1 (5,0)
Hipotensao grave 0,62+
Nao 6 (67) 9(82) 15 (75)
Sim 3(33) 2 (18) 5(25)
Hipoxemia >0,99
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Caracteristicas 12\10i49-12018 Iz\?igl- 1210 23 Total' Valor p?
Nao 7(78) 9(82) 16 (80)
Sim 2 (22) 2 (18) 4 (20)

Distarbio de coagulacio 0,45+
Nao 8(89) 11 (100) 19 (95)
Sim 1(11) 0(0) 1(5,0)

Obito intraoperatério >0,997
Nao 4 (44) 5(45) 9(45)
Sim 5(56) 6 (55) 11 (55)

'n (%); Mediana (IQR)

*Teste de soma de postos de Wilcoxon*; Teste exato de Fishert

A Tabela 7 apresenta os desfechos clinicos de nove pacientes que sobreviveram a cirurgia
de Norwood, destacando as complicacdes pds-operatérias e sua frequéncia, o sangramento foi
completamente ausente nesta populacdo (100% sem sangramento), enquanto hipotensdo foi
relatada em 33% dos casos, parada cardiorrespiratoria foi observada em 56% dos pacientes,
refletindo a gravidade dos quadros pos-cirurgicos. Complicagdes respiratorias, como hipoxemia
(ausente em 100% dos casos), pneumonia associada a ventilagdo mecanica (11%), pneumotorax
(11%) e pneumoperitonio (11%), foram documentadas, insuficiéncia renal aguda (IRA) também
foi registrada em 11% dos pacientes. Bradicardia ocorreu em 33% dos casos, enquanto
infecgdes graves foram documentadas em 22% dos pacientes. Todos os pacientes apresentaram
disfungao ventricular (100%), cuidados paliativos foram indicados para 33% dos pacientes,
evidenciando a gravidade do estado clinico. No entanto, a taxa de mortalidade pos-operatoria

foi elevada, com 89% dos pacientes evoluindo para 6bito.

Tabela 7. Desfechos clinicos dos pacientes que sobreviveram a cirurgia de Norwood



Caracteristicas N=9!
Sangramento

Nao 9 (100)

Sim 0
Hipotensao

Nao 6 (67)

Sim 3 (33)
PCR

Nao 4 (44)

Sim 5(56)
Hipoxemia

Nio 9 (100)

Sim 0
Pneumonia associada a ventilacio mecinica

Nio 8 (89)

Sim 1(11)
Pneumoperitonio

Nio 8 (89)

Sim L (11)
Insuficiéncia Renal Aguda

Nao 8 (89)

Sim 1(11)
Pneumotérax

Nao 8(89)

Sim 1(11)
Bradicardia

Nio 6 (67)

Sim 3 (33)
Infeccio grave*

Nio 7(78)

Sim 2 (22)

22
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Caracteristicas N=9!

Disfuncio ventricular
Nio 9 (100)

Cuidados paliativos

Nio 6 (67)

Sim 3(33)
Obito

Nio 1(11)

Sim 8 (89)

'n (%); * Infecgdo grave definida como sepse ou osteomielite

7. DISCUSSAO

Nossos resultados ressaltam a complexidade dos casos avaliados e a gravidade clinica dos
pacientes submetidos a cirurgia de Norwood. Observou-se uma elevada taxa de mortalidade
intraoperatoria (55%), que reflete os desafios inerentes ao manejo de pacientes com condigdes
criticas e a realizacao de procedimentos complexos. Embora as complicagdes como hipotensao
grave e hipoxemia tenham sido mais frequentes no grupo com 6bito, a auséncia de significincia
estatistica pode sugerir que outros fatores, possivelmente relacionados ao estado pré-operatorio
e as caracteristicas técnicas dos procedimentos, possam influenciar na mortalidade, apesar do

impacto importante do nimero de casos avaliados.

O principal diagnéstico nos individuos submetidos a cirurgia em nosso centro foi a
Hipoplasia de aorta ascendente, ao lado de Atresia de valva mitral. Essa frequéncia se assemelha
com uma grande coorte prévia conduzida por Patel et. al. (2016), onde o principal diagndstico
entre individuos que realizaram alguma cirurgia cardiaca foi a Hipoplasia do arco

aortico/Coarctacao de aorta, ambos analisados em conjunto no estudo (PATEL et al., 2016).

No que se refere a procedéncia, observou-se que individuos provenientes de Salvador
(capital) apresentam uma menor taxa de mortalidade em comparagao com aqueles oriundos do
interior do estado. Esse achado ¢ consistente com dados da literatura, como exemplificado nos
Estados Unidos, onde residir em areas rurais estd associado a maiores taxas de complicagdes e
mortalidade em procedimentos cardiacos (ALJEPALLY; METHENY, 2022). No Brasil, embora

nenhum estudo tenha correlacionado diretamente a localizacdo do centro (capital ou interior)
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com os desfechos em cirurgias cardiacas, analises semelhantes demonstraram que localidades
mais afastadas da capital estdo associadas a piores resultados no tratamento da doenca cardiaca
(ANDRADE et al., 2013). Diversos fatores podem contribuir para essa diferencga, incluindo a
maior prevaléncia de fatores de risco associados a condi¢des socioeconOmicas menos
favorecidas em regides distantes da capital, além da menor densidade tecnologica, que pode
comprometer a agilidade no diagndstico € no encaminhamento dos pacientes, impactando

negativamente os desfechos clinicos.

No presente estudo, trés procedimentos principais foram realizados: Cirurgia de Norwood
classico, com a modificagdo de SANO e com a modificagdo de YASUI. Cada uma de suas
modificagdes apresentam beneficios especificos, como por exemplo, potencial maior de
estabilidade hemodindmica pds-operatoria na técnica SANO (PHOTIADIS et al., 2012), com
melhora da perfusdo coronariana ou mais proximo da circulagdo fisioldgica com a técnica de
YASUI (CARRILLO et al., 2015). Em nosso estudo, ndo foi observada diferenca entre a
mortalidade entre os procedimentos, algo que deve ser interpretado com cautela, dada a
caracteristica retrospectiva e ndo randomizada do estudo, além do pequeno numero de pacientes
em cada um dos procedimentos. A superioridade de uma técnica em relag@o a outra ndo ¢ bem
definida, sendo que a escolha ponderada baseada no caso pode ser a melhor forma para garantir

melhores resultados (VAN DEN EYNDE et al., 2024).

Em um estudo realizado pds-mortem com 122 casos, foi avaliado a principal causa de
mortalidade em individuos submetidos a Cirurgia de Norwood, o qual evidenciou que
problemas técnicos corrigiveis relacionados a perfusdo pulmonar, do miocardio ou sistémico
foram as principais causas de morte, sendo a obstrugdo coronariana responsavel por
aproximadamente 27% dos casos (BARTRAM; GRUNENFELDER; VAN PRAAGH, 1997).
Dentre as complicagdes apresentadas no nosso estudo, a PCR foi a que se mostrou mais proxima
da significancia estatistica, indicando uma possibilidade de associagdo em estudos futuros,
maiores. Além disso, nenhuma outra complica¢do se mostrou estatisticamente associada com a

mortalidade em individuos submetidos a cirurgia de Norwood.

De forma semelhante, Gaynor et al. (2002) investigaram os fatores de risco associados a
mortalidade em pacientes submetidos a cirurgia de Norwood, no qual o maior tempo de CEC
foi identificado como um dos fatores associados ao aumento da mortalidade. Essa conclusdo

contrasta com os achados do nosso estudo. Vale destacar que, em nossos achados, os pacientes
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foram submetidos a tempos de suporte em circulagdo extracorpdrea superiores aos observados
por Gaynor et al. (2002), possivelmente refletindo a maior complexidade dos casos tratados em
nosso centro (GAYNOR et al., 2002). Ademais, a alta frequéncia de utilizagdo de técnicas
modificadas da cirurgia de Norwood em nossa casuistica pode ter contribuido para tempos de
procedimento mais prolongados e desfechos distintos em comparacdo com os relatados no

estudo anterior.

Além disso, convém destacar que o centro onde foi conduzido esse estudo ndo dispde de
ECMO (oxigenagdo por membrana extracorpdrea), medida que pode ser critica em algumas
situagoes, além de melhorar sobrevida imediata e possibilitar que novas etapas sejam utilizadas,
no seguimento, por exemplo, a cirurgia de Glenn (SEEBER et. al., 2024). Nesse sentido, a taxa
de mortalidade apresentada nesse estudo pode refletir também uma limitagdo estrutural, além

de caracteristicas clinicas e demograficas apresentadas pelo paciente.

Os desfechos clinicos dos pacientes submetidos a cirurgia de Norwood refletem a elevada
morbimortalidade associada ao procedimento. No presente estudo, todas as criancas
apresentaram complicagdes pos-operatorias, corroborando os achados de McHugh et al. (2015),
que relataram que 82% dos pacientes apresentaram ao menos uma complicacdo e 28%
apresentaram quatro ou mais (MCHUGH et al., 2016). Esses resultados também encontram
paralelos no estudo de Hokenek et al. (2011), no qual 75% dos pacientes tiveram pelo menos
uma complicagdo, sendo que 16% apresentaram cinco ou mais (HOKENEK et al., 2011). A
analise de Bartram et al. (1997) fornece dados adicionais, indicando que complicagdes
especificas, como o comprometimento da perfusdo coronaria, fluxo pulmonar excessivo e
obstrugdes estruturais, desempenham um papel fundamental nos desfechos adversos
observados em pacientes com fisiologia de ventriculo inico (BARTRAM; GRUNENFELDER;
VAN PRAAGH, 1997).

A disfuncdo ventricular foi universal no presente estudo, destacando a gravidade da
populacdo avaliada. Este achado corrobora com a literatura, no qual o comprometimento da
perfusdo arterial coronaria como a principal causa de morte em sua coorte, responsavel por 27%
dos casos Bartram et al. (1997) (BARTRAM; GRUNENFELDER; VAN PRAAGH, 1997). A
presenga de estenoses pré-coronarias e problemas técnicos corrigiveis, como suturas
inadequadas ou tor¢des da neoaorta, foi considerado um fator importante associado a

insuficiéncia miocardica aguda e a alta mortalidade precoce. Embora o presente estudo ndo
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tenha avaliado diretamente a perfusdo coronaria, a alta incidéncia de parada cardiorrespiratoria,
hipotensdo e bradicardia pode ser explicada, em parte, por complica¢des relacionadas a
insuficiéncia miocardica. Dados histologicos desses autores mostram que isquemia miocardica
foi identificada em 79% dos pacientes com perfusdo corondria comprometida, indicando a
prevaléncia dessa condicdo como um mecanismo subjacente de insuficiéncia ventricular e

disfun¢do hemodindmica (BARTRAM; GRUNENFELDER; VAN PRAAGH, 1997).

Outra complicacao relevante identificada por Bartram et al. foi o fluxo sanguineo pulmonar
excessivo, responsavel por 19% das mortes em sua coorte, com alta prevaléncia em pacientes
com shunts maiores (>4 mm). Embora o presente estudo nao tenha relatado diretamente esta
complicacdo, a ocorréncia de pneumonia associada a ventilacdo mecanica e pneumotorax pode
estar indiretamente ligada ao desequilibrio entre o fluxo pulmonar e sistémico. Hokenek et al.
(2011) também destacaram a importancia de complicagdes respiratorias, como insuficiéncia
respiratoria cronica, em pacientes de alto custo hospitalar, indicando que o manejo adequado
do fluxo pulmonar pode ter um impacto significativo na reducao de complicagdes respiratérias

e sistémicas (HOKENEK et al., 2011).

A obstrucao do fluxo sanguineo pulmonar e da neoaorta foram, respectivamente, a terceira
e quarta causas mais comuns de morte no estudo de Bartram et al. (1997), contribuindo para
17% e 14% dos 6bitos (BARTRAM; GRUNENFELDER; VAN PRAAGH, 1997). Tais
obstrugdes, frequentemente associadas a tromboses de shunts ou deformacgdes estruturais na
neoaorta, destacam o impacto de complicagdes técnicas no progndstico desses pacientes. A alta
taxa de mortalidade e a universalidade da disfuncdo ventricular observada no presente estudo
podem indicar que essas obstrugdes estruturais desempenharam um papel indireto nos

desfechos adversos.

A disfuncdo ventricular direita foi responsavel por 13% das mortes no estudo de Bartram
et al. (1997), frequentemente associada a ventriculotomias realizadas durante o procedimento
de Norwood (BARTRAM; GRUNENFELDER; VAN PRAAGH, 1997). A disfuncio
ventricular observada em todos os pacientes no presente estudo pode refletir uma combinagao
de insuficiéncia ventricular direita e fatores hemodinamicos relacionados. Além disso, Hokenek
et al. (2011) relataram que complicacdes cardiacas, como arritmias, estiveram

significativamente associadas a mortalidade e ao aumento do tempo de internagdo hospitalar,
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reforcando que a fungdo ventricular é um determinante central dos desfechos pds-operatorios

(HOKENEK et al., 2011).

Infecgdes graves foram documentadas em 22% dos casos, uma taxa consideravelmente
maior do que os 5%, em dados da literatura (BARTRAM; GRUNENFELDER; VAN PRAAGH,
1997). Essa discrepancia pode refletir diferengas nas praticas de manejo ou no perfil basal das
coortes analisadas. Por outro lado, sangramento esteve ausente no presente estudo, enquanto
Bartram et al. (1997) relataram hemorragias como causa de morte em 7% dos casos
(BARTRAM; GRUNENFELDER; VAN PRAAGH, 1997). A auséncia de sangramento pode
indicar estratégias mais eficazes de manejo perioperatorio. Outros autores também destacaram
infecgdes como complicagdes relevantes, associando sepse a um aumento significativo nos

custos e na mortalidade hospitalar(HOKENEK et al., 2011).

A mortalidade pos-operatéria de 89% observada no presente estudo € significativamente
maior do que as taxas relatadas por Hokenek et al. (2011, com 22%, e McHugh et al. (2015),
com 17,6%) (HOKENEK et al., 2011; MCHUGH et al., 2016). Outros autores relataram
mortalidade especialmente alta em pacientes com multiplas complicagdes ou comprometimento
da perfusdo coronariana, alcangando 27% nessa populacio(BARTRAM; GRUNENFELDER,;
VAN PRAAGH, 1997). A alta mortalidade do nosso estudo poderia ser explicada, em parte,
pelo pequeno tamanho da amostra e pelo perfil mais grave dos pacientes, bem como por

possiveis limitagdes de infraestrutura de nosso hospital.

Limitacées do estudo

Este estudo apresenta algumas limitagdes que devem ser consideradas na interpretacao dos
resultados. Primeiramente, embora a totalidade dos casos de cirurgia de Norwood realizados no
periodo tenha sido incluida, o nimero absoluto de pacientes foi pequeno, que poderia refletir a
baixa prevaléncia do grupo de doencas que tem essa indicagdo cirtirgica, bem como o carater
especializado do procedimento, o que pode limitar a generalizagdo dos achados. Além disso, a
natureza retrospectivapode ter introduzido vieses relacionados a qualidade e as informagdes
registradas, especialmente para variaveis nao padronizadas ou ausentes. A analise foi conduzida
em um Unico centro especializado, garantindo homogeneidade nos métodos de diagnostico e

tratamento, mas restringindo a extrapolagdo para outros contextos hospitalares.
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8. CONCLUSAO

Este estudo avaliou os desfechos clinicos e técnicos de pacientes submetidos a cirurgia de
Norwood em um Unico centro especializado ao longo de uma década. A elevada mortalidade
intraoperatoria e a frequéncia de complicacdes destacam os riscos envolvidos nesse
procedimento. Embora ndo tenham sido observadas associacdes estatisticamente significativas
entre as variaveis analisadas, os resultados oferecem uma visdao sobre os desafios enfrentados
no manejo desses pacientes. Estudos futuros, com maior tamanho amostral e acompanhamento
a longo prazo, sdo necessarios para fundamentar conclusdes robustas e compreender

plenamente os desfechos dessa populagao.
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APENDICE I — Instrumento de coleta de dados
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