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Resumo: Introducdo: A definicdo classica de osteogénese imperfeita (Ol) € caracterizada por fragilidade
Ossea causada por defeito qualitativo ou quantitativo do coldgeno. Nos Estados Unidos da
América é de 1 caso para cada 20.000 a 25.000 nascidos vivos, mas no Brasil esta informagdo
ndo é conhecida. A Ol tipo Il € considerada a forma mais grave de osteogénese, sendo
considerada a forma letal. Descricdo: Admitido Recém Nascido (RN) Termo, (37 sem 3 dias -
DUM), masculino, nascido na maternidade de Joinville em julho de 2012, de parto vaginal. RN
ndo necessitou de manobras de reanimacgdo; encontrava-se extremamente desconfortéavel e
choroso, com tiragens subcostais. M&e fez pré-natal de alto risco na mesma instituicdo, com
suspeita de displasia tanatoforica, porém ao nascer foram observadas anormalidades de membros
e de calota craniana. Realizada radiografia do esgueleto e observaram-se mdltiplas fraturas,
antigas (com calos 6sseos) e recentes nos membros, costelas e cranio. A insuficiéncia respiratoria
foi a causa da sua morte apds 7 dias. Essas alteracOes sugerem osteogénese imperfeita forma
letal. Discussdo: A avaliagdo radiogréfica pos-natal foi fundamental para a confirmagdo do
diagnostico de osteogénese imperfeita do tipo Il. A avaliagdo conjunta, através de analises
complementares, € essencial em casos de displasia 6ssea. O subtipo I1C é uma forma grave de Ol
com face triangular, protusdo ocular, hipertelorismo, extremidades longas e relativamente
encurvadas. As principais caracteristicas radiologicas s80 0s 0ssos pouco mineralizados,
escdpulas com forma e ossificagdo irregulares, isguios longos e angulados, 0ssos longos finos e
encurvados. Conclusdo: Trata-se de um caso clinico importante para 0 conhecimento néo so de
pediatras e ortopedistas, mas também de outros profissionais envolvidos com o problema, dando
énfase as caracteristicas clinicas, epidemiol 6gicas, formas de classificacdo da doenca Ol.
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