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Conduta Mediante Osteogénese Imperfeita: Relato De Caso
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INTRODUCAO. A Osteogénese Imperfeita (OI) é uma doenca genética heterogénea de
gravidade varidvel, decorrente de mutacBes na biossintese de colageno tipo I, resultando
fendtipos esqueléticos variavels, abrangendo um em cada 15.000 a 20.000 nascidos Vivos.
OBJETIVO. Relatar um caso de lactente portador de Ol tipo Il gque sobreviveu aproximadamente
cinco meses. METODOS. Os dados foram obtidos por meio de exame clinico e complementar do
lactente interno na Unidade de Cuidados Intermediarios Neonatais (UCIN) de um hospital
publico de referéncia do estado de Alagoas. RESULTADOS. K.A.S., sexo masculino, 5 meses e
15 dias, diagnosticado intra-ttero com Ol por ultrassonogréfica com multiplas fraturas, nasceu de
parto operatorio eletivo, bolsa integra, liquido claro, com 37s e 1 dia, APGAR 7 e 9, teve choro
forte apds aspiracdo, evoluindo com desconforto respiratério precoce. Genitores negam
consanguinidade ou histéria familiar de Ol, tendo a mée 35 anos de idade, G2P2A0, uma cesérea
ha 6 anos, com primeiro filho higido. Realizou oito consultas pré-natais, com sorologias
negativas. O paciente tinha esclera azulada, radiograficamente apresentava multiplas fraturas e
reducdo da radiodensidade 6ssea, torax em sino, 0ssos longos encurtados com deformidades e
0ssos wormianos. Foi classificado como Ol do tipo Il a partir de exame clinico e complementar,
pela genética e endocrinologia, consequentemente o suporte definido para o paciente foi de
cuidados paliativos. Entretanto, a endocrinologia indicou tratamento com pamidronato e, apds
dois ciclos do tratamento, o paciente apresentou melhora da densidade e morfologia 0ssea ante
radiografias. Ao longo de sua permanéncia na UCIN recebeu tratamento multidisciplinar, o
suporte respiratério foi alternado entre CPAP e cateter nasa de oxigénio, mantendo-se
taguidispneico. Evoluiu com sepse tardia, anemia e pneumonia, necessitando de antibidticos e
concentrado de hemécias, apos isto se manteve estavel, recebendo suporte com sintomaticos e
suplementos. CONCLUSAO. Apesar da indicagso de cuidados paliativos para Ol tipo |1, utilizou-
se pamidronato. Com o suporte necessario na UCIN, o paciente sobreviveu 5 meses e 15 dias,
sendo a sobrevida média de 2 meses. Nesse periodo foi solicitado o HOME CARE, porém o
paciente chegou a ébito por complicacdes respiratdrias repentinas, causas mais comum de obitos
na Ol dotipo Il.

http://anais.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da-sbp/24-congresso-brasil eiro-de-perinatol ogi a/0626-conduta-medi ante-osteogenese-imperfei ta-rel ato-de. pdf



