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Introducgao: A Sindrome de Marfan é um transtorno genético do tecido conjuntivo que
afeta diversos sistemas do corpo, incluindo o sistema vascular. Em criangas com
Sindrome de Marfan, malformagoes vasculares, como aneurismas e dissecgoes da aorta,
sao preocupacoes significativas devido ao risco de complicacoes graves. O tratamento
cirurgico dessas malformacoes é crucial para prevenir eventos adversos e melhorar a
qualidade de vida. A abordagem cirurgica deve ser cuidadosamente planejada, levando
em conta a natureza dinamica das malformacoes vasculares e as peculiaridades do
crescimento infantil. Objetivo: A revisao sistematica de literatura teve como objetivo
revisar e analisar as estratégias e resultados do tratamento cirtrgico de malformagoes
vasculares em criangas com Sindrome de Marfan, incluindo as técnicas utilizadas e os
desfechos clinicos associados. Metodologia: A revisao seguiu o checklist PRISMA e
incluiu buscas nas bases de dados PubMed, Scielo e Web of Science, utilizando os
descritores "Sindrome de Marfan", "malformagoes vasculares", "tratamento cirurgico",
"aneurisma aortico" e "criancas". Foram selecionados estudos publicados nos ultimos 10
anos. Os critérios de inclusao foram: artigos focados em criancas com Sindrome de
Marfan e malformacoes vasculares tratadas cirurgicamente, estudos que relataram os
métodos e resultados das intervencdes, e pesquisas com dados quantitativos e
qualitativos. Excluiram-se estudos que nao abordavam especificamente o tratamento
cirirgico, artigos fora do periodo de 10 anos e pesquisas que nao incluiam a populagao
pediétrica. Resultados: A revisdo revelou que as malformagdes vasculares em criancas
com Sindrome de Marfan frequentemente necessitam de intervencodes cirirgicas
complexas, como a substituicdo da aorta e a correcao de aneurismas. As técnicas
cirdrgicas modernas, como a substituicao da aorta com enxertos e o uso de dispositivos
endovasculares, mostraram-se eficazes em reduzir o risco de complicagdes e melhorar os
resultados a longo prazo. A gestao pos-operatdria também foi identificada como um fator
crucial para o sucesso do tratamento, com necessidade de acompanhamento regular e
monitoramento. Conclusao: As abordagens cirurgicas modernas tém demonstrado
eficacia, mas a gestao adequada e o acompanhamento continuo sao fundamentais para
garantir os melhores resultados para os pacientes.
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