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Introducao

A osteogénese imperfeita (OI) ¢ um
distarbio genético do colageno tipo I, essencial
para a integridade estrutural dos o0ssos,
ligamentos, dentina e esclera. Essa condigdo
hereditaria apresenta ampla variabilidade
fenotipica e € caracterizada principalmente pela
fragilidade dssea, predispondo os pacientes a
fraturas recorrentes e deformidades esqueléticas
progressivas'?. Além das fraturas em o0ssos

longos, as anormalidades na coluna vertebral

representam  um  desafio  significativo,

contribuindo para a morbidade desses

pacientes' ¢4,

Descrito por Sillence em 1979, podemos
classificar a Ol em 04 grupos: Grupo 1-Nio
deformante; Grupo 2- Perinatal Letal; Grupo 3-
Progressivamente  Deformante; Grupo 4-
Moderada’. Sendo posteriormente adicionado o
Grupo 5- OI com Calcificagdo de Membranas

Interosseas™®.
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Dentre as complicagdes da coluna na OI,
a escoliose e a cifose sdo frequentes e
progressivas, especialmente em criancas e
adolescentes”®, 0O tratamento dessas
deformidades tem sido amplamente discutido na
literatura, abordando estratégias de prevencao e
corre¢io cirurgica*®. No entanto, além das
alteracOes estruturais cronicas, a fragilidade
ossea inerente a Ol também resulta em um risco
aumentado de fraturas vertebrais traumaticas,
uma complicacdo menos explorada na literatura
cientifica. Embora diversos estudos discutam o
tratamento de deformidades congénitas da
coluna em pacientes com OI, os relatos sobre
fraturas vertebrais agudas e suas abordagens
terapéuticas sdo escassos*®. Essa lacuna de
conhecimento destaca a necessidade de
documentagdo clinica e investigagdo sobre as
opgoes de manejo das fraturas traumaticas na OI.
Nesse contexto, este artigo apresenta um relato
de caso inédito sobre fixacdo posterior para
estabilizacdo de uma fratura vertebral em um
paciente com osteogénese imperfeita, associado
a descompressdo medular, contribuindo para
uma compreensdo mais ampla das opcoes
terapéuticas e desfechos clinicos associados a

essa condicdo rara.

Relato de Caso

Paciente masculino, 14 anos, 18 kg,
portador de osteogénese imperfeita tipo III, em

uso de gastrostomia, tem como principais

comorbidades apneia do sono e epilepsia focal
estrutural. Foi admitido no pronto-socorro com
quadro de dorsalgia apos episodio convulsivo
tonico-clonico, sem historico de traumas de
maior energia. Apresentava, ao exame fisico,
dorsalgia intensa na regido toracolombar, com
intensidade de 8/10 a palpagdo quando
mensurada a partir da Escala Visual analogica’
[EVA 8/10] e intensidade maxima [EVA 10/10]
a manipulacdo, associada a queixa de irradiagao
da dor para membros inferiores e parestesia
também em membros inferiores, referida como
“choque” e “formigamento”; sem déficit motor
objetivo identificado no exame clinico.

Para além da propedéutica, foram
realizados exames de imagem como
radiografias, tomografias e ressonéncias, sendo
entdo identificada uma Fratura complexa e
instavel da Coluna Toracolombar no nivel de
T12-L1, classificada como: AO TI12-L1: C
(T12:A3; N3+; M2), como pode ser visto nas
Figuras 1,2 e 3.

.

D,

-
Figura 1: Radiografias pré-operatdrias em incidéncia
anteroposterior da coluna toracolombar evidenciando
deformidade estrutural e fratura instavel em T12-L1
em paciente com osteogénese imperfeita tipo III.
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Figura 2: Radiografias pré-operatorias em perfil
demonstrando fratura toracolombar complexa ao
nivel de TI12-L1, associada a desalinhamento
segmentar e instabilidade vertebral.

Figura 3: Tomografia computadorizada pré-
operatoria da coluna toracolombar evidenciando
fratura complexa de T12-L1, com acometimento
estrutural vertebral e critérios de instabilidade.

No terceiro dia de evolucdo do quadro,
realizamos o tratamento cirargico com
artrodese posterior
toracolombar de T10-L2, utilizando parafusos
pediculares poliaxiais de 3,5mm com imagem

descompressao e

tridimensional intraoperatéria e navegagao,
como pode ser visto na Figura 4. Para
descompressdo, realizamos laminectomia total
de T12 e L1. Durante todo o procedimento
cirargico foram utilizadas as técnicas de neuro
monitorizagdo com potencial evocado e
eletroneuromiografia, sem que  fossem
detectadas alteracdes de potenciais
significativas.

Figura 4: Fluoroscopia intraoperatoria durante
realizag@o de artrodese posterior toracolombar guiada
por navegacdo tridimensional e instrumentagdo
pedicular.

Paciente apresentou boa evolucdo pos-
operatodria, inicialmente em leito de UTI, sem
que fossem apresentadas intercorréncias.
Recebeu alta hospitalar no quinto dia pos-
operatério, em uso de colete de Boston
modificado. Segue em acompanhamento
ambulatorial periddico, apresentando boa
evolucdo, com ferida operatoria apresentando
bom aspecto, sem sinais infecciosos, sem
queixas algicas ou neurologicas. As radiografias
realizadas no pos-operatorio imediato, bem
como nos acompanhamentos de 1 e 2 meses,
demonstraram manutengdo do alinhamento
vertebral, adequado posicionamento do material
de sintese e auséncia de sinais de falha da
instrumentagdo ou perda de correcdo (Figuras 5
e 06).
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Figura 5: Radiografia no pds-operatorio imediato
demonstrando adequada reducdo da fratura e
posicionamento satisfatério do material de sintese
apos artrodese posterior T10-L2.

Figura 6: Radiografias de controle pos-operatdrio em
incidéncias anteroposterior e perfil. (A) Exames
realizados com 1 més de pds-operatorio,
demonstrando  manutengdo  do  alinhamento
toracolombar e adequado posicionamento da
instrumentagdo posterior. (B) Exames com 2 meses de
pos-operatorio,  evidenciando  manutengdo da
estabilidade da artrodese, sem sinais de falha do
material de sintese ou perda da corregao cirirgica.

Discussao

O tratamento cirirgico de fraturas
vertebrais em pacientes com osteogénese

imperfeita representa um desafio significativo,

decorrente da fragilidade dssea intrinseca, das
alteracdes anatdmicas e da limitada reserva

8 Embora o

fisiologica desses individuos.'™
manejo das deformidades espinhais progressivas
seja amplamente abordado na literatura, as
fraturas traumaticas agudas associadas a
compressdo medular permanecem  pouco
descritas, especialmente em pacientes com OI do
tipo III, cuja arquitetura Ossea extremamente
delgada e porosa impde limitagdes técnicas
relevantes ao cirurgido’.

O primeiro obsticulo estd no
diagndstico: em pacientes com Ol, episodios de
dorsalgia ou lombalgia podem ocorrer mesmo
apos traumas de baixa energia, como crises
convulsivas ou quedas simples."* Assim, a
suspeita clinica deve ser elevada, e a
proped€utica radioldgica abrangente, incluindo
tomografia computadorizada e ressonancia
magnética, torna-se essencial para avaliar a
estabilidade vertebral e a integridade
neurologica. Ademais, deformidades
esqueléticas preexistentes podem mascarar

achados clinicos ou dificultar a interpretagdo dos

exames fisicos neurologicos.

O planejamento cirGrgico requer
avaliagdo  meticulosa  dos  niveis de
instrumentacgao e das caracteristicas
morfologicas de cada pediculo, com o objetivo
de maximizar a fixagao e reduzir o risco de falha.
A navegacdo tridimensional intraoperatoria e o
uso de parafusos pediculares de menor didmetro,

como os de 3,5 mm, podem aumentar a precisao

da insercdo e minimizar o risco de violacdo
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cortical.'” Em alguns casos, técnicas adjuvantes,
como cimentagdo dos parafusos com
polimetilmetacrilato ou a utilizagdo de ganchos e
fios sublaminares, tém sido descritas como
alternativas viaveis para otimizar a estabilidade
em ossos de baixa densidade."!

Durante o ato operatorio, o controle
rigoroso da hemostasia ¢ imprescindivel,
considerando o baixo volume circulante e a
reduzida tolerdncia a perdas sanguineas em
pacientes pediatricos com OL'" A neuro
monitorizagdo multimodal representa um
recurso valioso, especialmente diante da
instabilidade vertebral e da manipulacdo
delicada necessaria para a descompressao
medular.” No caso apresentado, a manutengio
de potenciais estaveis reforca a seguranca da
técnica utilizada.

O periodo pos-operatorio também exige
cuidados especificos. O wuso de ortese
toracolombar rigida, como o colete de Boston
modificado, pode oferecer protegdo adicional até
a consolida¢do da artrodese, reduzindo o risco de
falha do material ou perda de corre¢do. Além
disso, deve-se considerar a presenga de
comorbidades sist€émicas — como epilepsia,
distarbios respiratorios e comprometimento
nutricional — que podem impactar a
recuperagdo funcional e o processo de
cicatrizagio 6ssea.'*!

A literatura disponivel, ainda que
limitada, destaca que o manejo cirirgico bem-
sucedido nesses pacientes depende do equilibrio

entre a necessidade de estabilizagdo e a

preservagio maxima do tecido 6sseo viavel.'**’
Estudos recentes sugerem que o uso de
instrumentagdo guiada por imagem e protocolos
anestésicos e perioperatorios individualizados
podem reduzir complicagdes e melhorar os
desfechos neurologicos e funcionais.''* Assim,
o presente relato reforca a importincia de um
planejamento multidisciplinar e da utilizagdo de
recursos tecnologicos avangados para otimizar
os resultados em um cenario de elevada

complexidade biomecanica e clinica.

Conclusao

Este relato de caso contribui para o
enriquecimento da literatura ao documentar uma
abordagem cirtirgica bem-sucedida e segura em
um paciente portador de osteogénese imperfeita
tipo III, condicdo rara e desafiadora sob o ponto
de vista técnico e fisiologico. A utilizagdo de
planejamento detalhado, navegacao
tridimensional intraoperatoria e estratégias
individualizadas de estabilizagao demonstrou ser
eficaz na obtencao da descompressao medular e
da estabilizagdo vertebral, com evolugao clinica
satisfatoria e sem intercorréncias. Dessa forma,
o caso apresentado refor¢a a importancia do uso
de tecnologias avancadas e do manejo
multidisciplinar na condug¢do de situagdes
complexas envolvendo fraturas vertebrais em
pacientes com fragilidade Ossea severa,

oferecendo subsidios relevantes para futuras

condutas terapéuticas e pesquisas na area.
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