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INFORMAGAOQ CLINICA

Osteogenesis Imperfecta em Obstetricia. Relato de Caso
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Nascimento, TSA 4

Resumo: Lyra TG, Pinto VAF, Ivo FAB, Nascimento JS — Osteogenesis Imperfecta em Obstetricia. Relato de Caso.

Justificativa e objetivos: Osteogenesis Imperfecta € uma condicao rara, principalmente em pacientes obstétricas. A prevaléncia estimada é
de 1/10.000 na populagao geral e 1/25.000 a 30.000 em pacientes obstétricas. O objetivo deste artigo foi relatar caso raro de gestante a termo,
portadora de Osteogenesis Imperfecta, submetida & operacéo cesariana.

Relato do caso: Gestante de 23 anos, idade gestacional 38 semanas, admitida na maternidade com quadro de perda de liquido amnidtico e
contragdes ha 4 horas da admissao associado a auséncia de movimentos fetais ha 4 dias. Portadora de Osteogenesis Imperfecta forma leve, sem
outras comorbidades associadas, nao fazia uso de medicagdes nem acompanhamento pré-natal. Submetida a raquianestesia no interespaco
Ls-L4, mediana, puncao unica com agulha de Quincke 27G e injecao de bupivacaina 0,5% hiperbarica (10 mg) e morfina (60 pg). Alta no segundo
dia pds-operatorio sem queixas.

Conclusoes: A fertilidade esta preservada, principalmente naquelas pacientes com o tipo | da doenca, e a gestacao pode ser conduzida até o
termo. O parto geralmente é cirurgico devido a deformidades pélvicas da gestante, desproporcéo cefalopélvica e incidéncia aumentada de anor-
malidades na apresentacgéo fetal. A importéncia do anestesiologista na equipe esta no manejo perioperatério e na escolha da técnica anestésica
mais apropriada a cada paciente.

Unitermos: CIRURGIA, Obstétrica: cesariana; DOENCAS, Genética: osteogénese imperfeita; TECNICAS ANESTESICAS, Regional: subaracnoidea.

[Rev Bras Anestesiol 2010;60(3): 321-324] ©OElsevier Editora Ltda.

INTRODUGCAO

A Osteogenesis Imperfecta (Ol) € uma condi¢ao rara, principal-
mente em pacientes obstétricas. A prevaléncia estimada é de
1/10.000 na populagéo geral e 1/25.000 a 30.000 em pacientes
obstétricas 2. Resulta de mutagdes nos genes que produzem
o colageno envolvidos na ossificagdo endocondral, com con-
sequente fragilidade dssea e multiplas fraturas espontaneas
ou apos leves traumas 8. Apresenta-se em uma variedade de
formas clinicas de acordo com a gravidade do acometimento.
O tipo | € 0 mais comum, com acometimento leve, sem grandes
deformidades e estatura normal. O tipo Il € o mais grave, aco-
metendo neonatos, geralmente incompativel com a vida. No tipo
Ill, os pacientes apresentam baixa estatura, facies triangular e
deformidades dsseas. O tipo IV é heterogéneo, com variagao
clinica e de gravidade. Existe ainda o tipo V, recentemente des-
crito na literatura, que é a Ol com hipercalosidade e ossificagao
da membrana interéssea do antebraco 3.
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A importéancia deste assunto na literatura esta na raridade
do caso e na escassez de artigos publicados em revistas de
Anestesiologia. O objetivo deste artigo foi relatar caso raro de
gestante a termo portadora de Osteogenesis Imperfecta sub-
metida a operacao cesariana sob anestesia subaracnoidea.

RELATO DO CASO

Gestante de 23 anos, gesta 2 para 1, idade gestacional 38
semanas, parto cesareo ha um ano, com quadro de perda de
liquido amnidtico e contragdes ha 4 horas da admissao associa-
do a auséncia de movimentos fetais ha 4 dias. Ao exame, feto
inaudivel e inicio de trabalho de parto. Portadora de Ol forma
leve, sem outras comorbidades associadas, ndo fazia uso de
medica¢des nem acompanhamento pré-natal. Apresentava le-
ves deformidades em membros superiores e inferiores, além de
escoliose lombar. Histéria de cirurgias prévias para corregéo de
fraturas de fémur e bacia. Admitida para parto cesareo, hemo-
dinamicamente estavel. Exames laboratoriais (hemograma, fun-
¢ao renal, glicemia, coagulograma) sem altera¢des e sorologias
(HIV, VDRL e AgHBs) negativas.

Monitorada com eletrocardiografo continuo, oximetro de pul-
S0 e pressdo arterial ndo invasiva. Pungdo venosa periférica
com cateter 18G e oxigénio via cateter nasal 3 L.min"'. Submeti-
da a raquianestesia no interespaco Ls-L,, mediana, pungéo uni-
ca com agulha de Quincke 27G e injecdo de bupivacaina 0,5%
hiperbarica (10 mg) e morfina (60 ug). Antes do procedimento
cirdrgico, foram administradas dexametasona (4 mg) e cefaloti-
na (2 g), no intraoperatorio, ocitocina (5 Ul) e, ao final do proce-
dimento, dipirona (2 g), cetoprofeno (100 mg) e ondansetrona (4
mg). Hidratacdo com 1000 mL de Ringer com lactato e 500 mL

323



LYRA, PINTO, IVO E COL.

de solugéo fisiolégica. Manteve-se hemodinamicamente estavel
durante todo o intra e pds-operatério, recebendo alta no segun-
do dia pds-operatério sem queixas.

DISCUSSAO

A Ol pode vir associada a outras caracteristicas clinicas,
como escleras azuladas, hiper-hidrose, surdez de conducéo,
hipertermia, deformidades odontoldgicas, disfun¢éo plaqueta-
ria, cardiopatia congénita, cardiopatia valvar, cor pulmonale,
doengas articulares e dermatoldgicas “.

A fertilidade esta preservada, principalmente naquelas pa-
cientes com o tipo | da doenca, e a gestacao pode ser condu-
zida até o termo. A incidéncia de fraturas néo estd aumentada
durante a gravidez. O parto geralmente é cirdrgico, devido a de-
formidades pélvicas da gestante, desproporgao cefalopélvica e
incidéncia aumentada de anormalidades na apresentagéo fetal
45,0 tratamento com bifosfonados antes da gestagéo é contro-
verso devido a interferéncia no metabolismo materno do calcio
e a alteragbes na modelacdo dssea fetal. Relatos de caso de
tratamento prolongado com bifosfonados antes da concepgéo
nao evidenciaram reagdes adversas maternas ou fetais .

O diagndstico fetal pode ser feito por meio de bidpsia de
vilo corial e exames de imagem do feto. Se houver confirma-
cao pré-natal de Ol no feto, especialmente da forma letal, o
parto cesareo nao esta indicado, pois, além de aumentar a
morbidade materna, ndo melhora o progndstico neonatal. A
cesariana também n&o diminui o nimero de fraturas em neo-
natos com formas néo letais °.

Medidas devem ser tomadas pelo anestesiologista para
evitar maiores danos as pacientes, tais como acolchoar a
mesa cirurgica, evitar hiperinsuflagdo do manguito de pres-
sdo arterial e a laringoscopia deve ser feita com movimen-
tos suaves. A utilizacdo de pressao arterial invasiva deve ser
considerada em pacientes com Ol grave. Anormalidades da
coluna vertebral e compressdes neurais secundarias a multi-
plas fraturas podem impossibilitar o bloqueio de neuroeixo .
Na gravidez, a diminuic&o fisiolégica da capacidade residual
funcional pode-se somar a diminuicdo da capacidade vital
decorrente de pneumopatia restritiva secundaria a fraturas
multiplas de vértebras e costelas.

Na anestesia geral, proceder a anestesia topica de orofaringe
antes da laringoscopia com a paciente acordada para avaliagcéo
de dificuldade de intubagao. Intubagéo por broncofibroscopia e
uso de mascara laringea devem ser consideradas 4. Alteragdes
anatémicas como pescogo curto, projecdes temporal e occipital e
mandibula proeminente podem levar a dificuldade de intubacao.
Fraturas dentarias, de mandibula, coluna cervical e hemorragia
mucosa sao complicagdes de multiplas tentativas de intubacao
nessas pacientes 7. Agentes inalatérios e succinilcolina podem
desencadear hipertermia maligna, mesmo naqueles pacientes
nao geneticamente susceptiveis 8.

Na anestesia espinhal, além das dificuldades técnicas, as
deformidades de coluna tornam o nivel do bloqueio imprevi-
sivel. Anestesia espinhal continua com cateter peridural ou
subaracnoideo é uma opg¢éao mais segura.

Sangramento excessivo até coagulagdo intravascular
disseminada é uma complicagcédo em pacientes com Ol sub-
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metidos a procedimentos cirurgicos. Ha fragilidade capilar,
diminuicdo de fator VIl e da atividade plaquetaria secunda-
ria a deficiéncia de ligacdo ao colageno. Essa deficiéncia do
colageno leva a tecidos fridveis e inadequada vasoconstricao
em resposta ao sangramento 7. As gestantes estdo mais pre-
dispostas a atonia uterina no periodo pds-parto.

Este relato descreveu um caso raro de Ol em gestante sub-
metida a parto cesareo de urgéncia. A importancia do anestesio-
logista na equipe esta no manejo perioperatdrio e na escolha da
técnica anestésica mais apropriada a cada paciente.

REFERENCIAS / REFERENCES

01. Neves JFNP, Sant’/Anna RS, Almeida JR et al. — Anestesia venosa to-
tal em paciente portador de Osteogenesis Imperfecta. Relato de caso.
Rev Bras Anestesiol, 2004;54:668-671.

02. Sharma A, George L, Erskin K — Osteogenesis Imperfecta in preg-
nancy: two case reports and review of literature. Obstet Gynecol Surv,
2001;56:563-566.

03. Assis MC, Plotkin H, Glorieux FH et al. — Osteogenesis Imperfecta:
novos conceitos. Rev Bras Ortop, 2002;37:323-327.

04. Vogel TM, Ratner EF, Thomas Jr. RC et al. — Pregnancy complicated
by severe Osteogenesis Imperfecta: a report of two cases. Anesth
Analg, 2002;94:1315-1317.

05. Cubert R, Cheng EY, Mack S et al. — Osteogenesis Imperfec-
ta: mode of delivery and neonatal outcome. Obstet Gynecol,
2001;97:66-69.

06. Chan B, Zacharin M —Maternal and infant outcome after pamidronate
treatment of polyostotic fibrous displasia and Osteogenesis Imperfec-
ta before conception: a report of four cases. J Clin Endocrinol Metab,
2006;91:2017-2020.

07. Edge G, Okafor B, Fennelly ME et al. — An unusual manifestation of
bleeding diathesis in a patient with Osteogenesis Imperfecta. Eur J
Anaesthesiol, 1997;14:215-219.

08. Porsborg P, Astrup G, Bendixen D et al. — Osteogenesis Imperfec-
ta and malignant hyperthermia. Is there a relationship? Anaesthesia,
1996;51:863-865.

Resumen: Lyra TG, Pinto VAF, Ivo FAB, Nascimento JS — Osteogé-
nesis Imperfecta en Obstetricia. Relato de Caso.

Justificativa y objetivos: La Osteogénesis imperfecta es una con-
dicién rara, principalmente en pacientes obstétricas. La prevalencia
estimada es de 1/10.000 en la poblacion general y 1/25.000 a 30.000
en pacientes obstétricas. El objetivo de este articulo, fue relatar un
caso raro de gestante a término portadora de osteogénesis imperfec-
ta sometida a operacion por cesarea.

Relato del caso: Gestante de 23 afos, edad gestacional 38 sema-
nas, admitida en maternidad con un cuadro de pérdida de liquido am-
niético y contracciones hacia ya 4 horas desde que llegé a admision,
asociado a la ausencia de movimientos fetales hacia 4 dias. Paciente
portadora de osteogénesis imperfecta forma leve, sin otras comor-
bidades asociadas, no usaba medicaciones ni poseia seguimiento
prenatal. Fue sometida a la raquianestesia en el interespacio Ls-L,,
mediana, puncion unica con aguja de Quincke 27G e inyeccion de
bupivacaina 0,5% hiperbarica (10 mg) y morfina (60 pg). Recibié alta
en el 2° dia del postoperatorio sin quejidos de dolor.

Conclusiones: La fertilidad esta preservada, principalmente en las
pacientes con el tipo | de la enfermedad, y la gestaciéon puede ser
conducida hasta el final. El parto generalmente es quirurgico y debi-
do a deformidades pélvicas de la embarazada, desproporcion céfalo-
pélvica, e incidencia aumentada de anormalidades en la presentacion
fetal. La importancia del anestesista en el equipo esta en el manejo
perioperatorio y en la eleccion de la técnica anestésica mas apropia-
da para cada paciente.
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