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Introdução: A Síndrome de Hipoventilação Central Congênita (CCHS) é uma condição genética rara que compromete a regulação autonômica da respiração, resultando em hipoventilação, especialmente durante o sono. Objetivos: Avaliar diferentes abordagens no manejo da CCHS, destacando a importância da intervenção precoce. Metodologia: Trata-se de uma revisão integrativa realizada nas plataformas Pubmed, Scielo e LILACS, utilizando os descritores "congenital central hypoventilation syndrome", "respiratory management", "central apnea" e "hypoventilation", combinados com o operador booleano "AND". Utilizou-se, como filtro, artigos publicados nos últimos 10 anos e disponíveis por completo de forma gratuita e, como critérios de inclusão, estudos que abordaram a somente a CCHS. Como critérios de exclusão, estudos que abordaram outras doenças. Os artigos foram selecionados através da leitura do título, resumo e artigo completo. Resultados: Após a aplicação dos critérios de elegibilidade, foram encontrados 25 artigos, dos quais 19 foram excluídos, restando 6 artigos para análise nesta revisão. Dessa forma, o manejo da CCHS requer uma abordagem multidisciplinar para otimizar a ventilação, avaliar o neurodesenvolvimento e monitorar complicações. Intervenções precoces e ajustes contínuos são fundamentais devido às mudanças fisiológicas com o crescimento. Um estudo mostrou que pacientes que receberam ventilação invasiva por traqueostomia nos primeiros três meses de vida tiveram melhor prognóstico do que aqueles tratados mais tarde ou com ventilação por máscara. Outro estudo destacou a transição de métodos invasivos, como ventilação mecânica via traqueostomia, para técnicas menos invasivas, impulsionada pelo progresso tecnológico e maior compreensão genético-fenotípica. Pacientes com fenótipos graves continuam a exigir ventilação invasiva precoce. Conclusão: A abordagem individualizada e multidisciplinar é crucial no manejo da CCHS, com a intervenção precoce sendo fundamental para melhorar o prognóstico e prevenir complicações. Embora haja uma tendência a métodos menos invasivos, casos graves ainda requerem intervenções agressivas. Mantê-los atualizados é essencial para os profissionais de saúde.
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