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EXISTE RELACAO ENTRE OSTEOGENESE
IMPERFEITA E HIPERTERMIA MALIGNA?
RELATO DE CASO

IS THERE A RELATIONSHIP BETWEEN OSTEOGENESIS IMPERFECTA AND MALIGNANT
HYPERTHERMIA? CASE REPORT

Marco Antonio Fernandes Rabelo,* Wendell Jackson de Macédo Caldas,* Christiane Rodrigues da Silva,** Rodrigo dos Reis Ferreira***

Resumo

Osteogénese Imperfeita (Ol) é uma doenca genética rara associada a inUmeras intervencoes e
complicacoes anestésico-cirlrgicas que exigem manejo acurado. Contudo, informacoes providas
de evidéncias cientificas relacionadas ao ato anestésico sao escassas, sendo o objetivo deste
estudo contribuir para o aprimoramento do cuidado a esses pacientes, abordando, sobretudo, a
complicacao anestésica mais controversa da doenca: a hipertermia maligna. No caso, temos um
paciente do sexo masculino, 15 anos, portador de Osteogénese Imperfeita tipo Ill, com historico
de duas operacbes anteriores sob anestesia balanceada, sem complicacées, foi submetido a
tratamento cirlrgico de pseudoartrose subtrocantérica utilizando haste telescépica ante mesma
técnica anestésica, sem qualquer intercorréncia. Nao ha evidéncia cientifica com relevancia
metodoldgica na literatura da relacao entre Ol e hipertermia maligna. Assim, a anestesia geral
balanceada pode ser uma opc¢ao segura para pacientes portadores da doenca, sobretudo quando
a anestesia venosa total ou regional nao sao alternativas viaveis e medidas de prevencao e
controle da hipertermia intraoperatéria estao asseguradas.

Palavras-chave: Anestesia; Osteogénese Imperfeita; Hipertermia Maligna.

Abstract

Osteogenesis Imperfecta (Ol) is a rare genetic disease associated with numerous interventions and
anesthesia-surgical complications that require accurate handling. However, information provided
scientific evidence related to anesthesia are rare, being objective of this study contribute to the
improvement of care for these patients, addressing especially the most controversial anesthetic
complication of the disease: malignant hyperthermia. In case, we have a male patient, 15 years
old, holder of Osteogenesis Imperfecta type Ill, with a history of two previous operations under
balanced anesthesia, without complications, underwent surgical treatment of subtrochanteric
nonunion using telescopic rod at the same anesthetic technique without any complications. There
is no scientific evidence to methodological relevance in the literature of the relationship between
Ol and malignant hyperthermia. Thus, the balanced general anesthesia can be a safe option for

patients with the disease, especially when the total or regional intravenous anesthesia are not
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viable alternatives and measures for prevention and control of intraoperative hyperthermia are
assured.

*Médico em especializacdo em anestesiologia pelo CET integrado do Instituto de Anestesiologia do Amazonas/PRM em Anestesiologia do Hospital
Universitario Getulio Vargas.

**Médica anestesiologista portadora do Titulo de Especialista em Anestesiologia pela SBA e colaboradora do CET integrado do Instituto de
Anestesiologia do Amazonas/Hospital Universitario Getulio Vargas;

*** Médico anestesiologista portador do Titulo Superior em Anestesiologia pela SBA e instrutor do CET integrado do Instituto de Anestesiologia do
Amazonas/Hospital Universitario Getulio Vargas.
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EXISTE RELACAQ ENTRE OSTEOGENESE IMPERFEITA E HIPERTERMIA MALIGNA?
RELATO DE CASO E REVISAO NARRATIVA DA LITERATURA

Keywords: Anesthesia; Osteogenesis Imperfecta; Malignant Hyperthermia.

Introducao

Osteogénese Imperfeita (Ol) ou Doenca de
Lobstein € uma patologia de origem genética,
relacionada a producdao anomala do colageno
tipo |, caracterizada por fraturas e
deformidades 6sseas e associada a complicacoes
multisistémicas que exigem manejo
anestésicocirurgico acurado.' A hipertermia de
origem desconhecida,? algumas vezes atribuida
a fisiopatogenia maligna,®*® é frequentemente
observada nesses pacientes, contudo, ainda nao
ha evidéncias cientificas que sustentem essa
relacdo.®® Isto posto, a anestesia balanceada
pode ser uma opcao segura quando a anestesia
venosa total ou regional nao sao alternativas
viaveis.

Relato de Caso

Paciente do sexo masculino, 15 anos, 32 kg e
1,10 cm, portador de osteogénese imperfeita
tipo lll, em uso de pamidronato dissodico
mensal, foi admitido na sala de operacoes para
tratamento  cirGrgico de  pseudoartrose
subtrocantérica utilizando haste telescépica.

Apresentava historia de tratamento cirurgico de
fratura de ossos do carpo ha 2 anos e
colecistectomia videolaparoscopica ha 2 meses,
sendo ambas as cirurgias realizadas sob
anestesia geral balanceada, sem intercorréncias
anestésicas.

Exame fisico evidenciava baixa estatura,
hipoplasia  principalmente de  membros
inferiores, torax cifoescoliotico, com aumento
do diametro anteroposterior e reducao global
da expansibilidade toracica e lordose, além de
escleras azuladas e dentinogénese imperfeita.
Exames laboratoriais normais, exceto pela
atividade da protrombina alterada, com INR =
1,54. Eletrocardiograma e Ecocardiograma sem
alteracoes. Radiografias de torax e de membros

inferiores evidenciavam
deformidades Osseas presentes.

as principais

Atribuiu-se ao paciente grupo | segundo o indice
de Goldman e classe Ill de estado fisico da ASA.
Na sala de cirurgia, o monitoramento foi
realizado com eletrocardiograma, oximetria de
pulso, pressao arterial nao invasiva,
temperatura esofagica e capnografia. A
presenca de cifoescoliose, baixa estatura e
alteracoes hematologicas afastaram
inicialmente a anestesia regional. O historico
anestésico-cirurgico do paciente e a auséncia de
sustentacao cientifica quanto ao risco de
desenvolvimento de hipertermia maligha
associado a Ol encorajaram a administracao de
anestesia geral balanceada.

Como medicacao pré-anestésica, fentanil
25mcg e clonidina 100mcg. A inducao anestésica
deu-se com fentanil 5mcg.Kg-1, lidocaina
1mg.Kg-1, atractrio 0,5mg.Kg-1 e propofol
3mg.Kg-1. Realizada intubacao orotraqueal com
tubo de 6 mm por laringoscopia direta cuidadosa
evitando hiperextensao cervical e
traumatismos. Mascaras laringeas de varios
tamanhos estavam acessiveis, mas nao foi
necessario utiliza-las. O plano anestésico foi
mantido com sevoflurano entre 2,0 e 2,5% e
analgesia pos-operatdria obtida com dipirona
1,5g e morfina 4mg intravenosas. Dantroleno
sodico, bicarbonato de sodio e plasma fresco
foram alocados para o caso de desenvolvimento
de hipertermia maligna, conforme rotina do
servico, no entanto, nenhuma intercorréncia
anestésica foi observada.

Discussao

Osteogénese Imperfeita (Ol) ou Doenca de
Lobstein decorre de mutacées em genes
implicados na formacdao do colageno tipo I,
proteina mais abundante da matriz extracelular
do tecido conjuntivo. Diversas anormalidades
anatomicas e fisiologicas originam-se da

|72 |
revistahugv - Revista do Hospital Universitario Getulio Vargas
v.14. n.1 jan./jun. - 2015



formacao anomala deste tipo de colageno,
desenvolvendo tecidos conjuntivos débeis. E
uma das displasias esqueléticas mais comuns,
afetando aproximadamente 6 a 7 por 100.000
pessoas no mundo.'

anestesia balanceada com sevoflurano e
fentanil, encontrou registro de apenas um caso
de hipertermia nao maligha que cedeu com
medidas fisicas e antitérmicos.’

Rabelo et al

Ha pelo menos 8 formas reconhecidas de Ol,
sendo os tipos | e IV os mais comuns."' O tipo | é
a forma mais branda e o tipo Il, a mais grave,
normalmente incompativel com a vida. O tipo lll
€ a apresentacao classica da doenca, a segunda
mais severa e a com maior risco para o paciente
submetido a procedimentos cirurgicos sob
anestesia geral ou regional.’

Esses pacientes requerem manejo
anestésicocirirgico acurado, pois podem
apresentar fraturas Osseas espontaneas ou
induzidas, deformidades espinhais e toracicas
com comprometimento restritivo da mecanica
pulmonar, via aérea dificil, anormalidades
cardiacas potencialmente graves e diatese
hemorragica, entre outras complicacoes.'

0 desenvolvimento de hipertermia
intraoperatéria de origem desconhecida é um
fenomeno frequentemente observado em
pacientes com Ol, sendo mais comum quando
enflurano foi administrado em comparacao a
anestesia venosa total (AVT).? Por conseguinte,
alguns autores tém sugerido associacao entre
Osteogénese Imperfeita e hipertermia maligna®
e demonstrado inclinacao para a administracao
da AVT* ou regional® em detrimento da anestesia
balanceada.

Contudo, essa associacao ainda nao encontrou
sustentacao cientifica. Estudo retrospectivo

envolvendo 49 pacientes com Ol em 180
cirurgias nao cardiacas demonstrou que
pacientes com a doenca experimentaram
hipertermia intraoperatéria que nao foi
diferente daqueles sem Osteogénese
Imperfeita.®

Em outra pesquisa, a analise de 105

intervencoes cirurgicas em 29 pacientes com Ol,
sendo 72% dos procedimentos realizados sob

E ainda, a ocorréncia de taquicardia, acidose
metabolica e hipertermia superior a 40°C em
paciente com OIl, em outro estudo, foi
conduzida como hipertermia maligna, no
entanto, teste da contratura muscular in vitro
resultou completamente normal. Os autores
concluiram que o hipermetabolismo observado
em pacientes portadores da doenca decorre de
mecanismos desconhecidos distintos daqueles
encontrados na hipertermia maligna.®

Varias teorias sao postuladas para explicar o
aumento da temperatura corporal observado
nesses pacientes. Hipermetabolismo
representado clinicamente por diaforese,
hipertermia leve, taquicardia e taquipneia e
laboratorialmente por niveis séricos basais
elevados de tiroxina, creatina quinase e
pirofosfato sugerem que o estado
hipermetabolico basal e a regulacao central
anormal da temperatura corporal podem estar
implicados na patogénese da hipertermia
associada a OI."’

Concluimos que nao ha evidéncia cientifica com
relevancia metodologica, até o momento, que
confirme a relacdo entre Osteogénese
Imperfeita e hipertermia maligna. Assim, a
anestesia geral balanceada pode ser uma opcao
segura para pacientes portadores da doenca
quando a anestesia venosa total ou regional nao
sao alternativas viaveis. Nesses casos, medidas
de prevencao e controle da hipertermia
intraoperatoria, maligna ou nao, devem estar
asseguradas.
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