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membros superiores em pacientes
com Osteogénese Imperfeita
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RESUMO

A Osteogénese Imperfeita € uma doenca que afeta a integridade
Ossea, pois estd relacionada a problemas no colageno tipo |,
estrutura fundamental na formagao dssea e de outros tecidos. A
necessidade da correcdo de deformidades em membros inferiores
ja é bem estabelecida com o intuito de alinhar o membro e previnir
novas fraturas. Por outro lado, o tratamento das deformidades
dos membros superiores ficava em um plano mais secundario.
Recentemente, em busca de prevenir novas fraturas e melhorar
a habilidade funcional do membro superior, sua corre¢do ganhou
mais destaque. Este artigo visa relatar uma técnica cirdrgica
minimamente invasiva para correcdo de deformidades no umero.
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INTRODUCAO

A Osteogénese imperfeita (Ol) € uma desordem congénita do
tecido conjuntivo caracterizada principalmente por manifestagoes
esqueléticas relacionadas a menor densidade mineral e fragili-
dade Gssea'.

Trata-se de uma patologia relacionada a alteragbes quantitati-
vas, qualitativas, estruturais e/ou de processamento do colageno
tipo 12. Mais de 90% dos casos estdo relacionados a mutagdes

SUMMARY

Osteogenesis imperfecta is a disease that affects bone integrity
because it is related to problems in type | collagen synthesis, a
fundamental structure in bone formation and other tissues. The need
for correction of deformities in lower limbs is already well established
with the aim of aligning the limb and preventing new fractures. On
the other hand, the treatment of upper limb deformities was in a
more secondary plane. Recently, in order to prevent new fractures
and improve the functional ability of the upper limb, its correction
has gained more importance. This article aims to report a minimally
invasive surgical technique for the correction of deformities in the
humerus.
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dos genes COL1A1 e COL1A2 que codificam as cadeias alpha 1
e alpha 2 do coldgeno tipo | respectivamente?,

A classificacdo original de Sillence® consiste em quatro tipos
baseados na avaliagéo clinica e radiograficas. Aquisicoes de ana-
lise genotipica e variages dos tipos originais foram adicionados
durante os anos?*. Apesar da evolugao dos tratamentos farmaco-
I6gicos, principalmente com o uso dos bifosfonados®”, a cirurgia
ortopédica continua sendo a intervencdo mais eficaz para corrigir
as deformidades e interromper o ciclo de fraturas®,
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A fixacdo intramedular é indicada para a correcdo da defor-
midade e tratamento das fraturas recorrentes em pacientes com
Osteogénese Imperfeita. Historicamente, o foco da estabilizagdo
intramedular foi o membro inferior. Entretanto, fraturas recorren-
tes e deformidades nos membros superiores causam dor, perda de
funcdo e piora da qualidade de vida. Uma cirurgia corretiva nesse
membro aumentaria o nivel de autoconfianga do paciente e também
reduziria a possivel dor que ele sente®,

As hastes tipo Fassier-Duval apresentam as vantagens de teles-
copagem, fixacdo rosqueada epifisria para evitar migragéo e ponto
de entrada tnico proximal, poupando a articulagdo distal’®™,

RELATO DE CASO

Apresentaremos a seguir o relato de caso do paciente PH.T,,
3 anos, masculino, portador de Osteogénese Imperfeita tipo Il
com historico de 3 fraturas por ano no Umero direito e 4 fraturas
por ano no umero esquerdo. Foi submetido a corre¢do cirlrgica
de deformidades dos Umeros com uso de hastes intramedulares
telescopicas (Figura 1).

Apds procedimento anestésico e cuidados de assepsia, é re-
alizada a instalagéo de marcadores para monitorizagdo neurofi-
sioldgica do plexo braquial. A cirurgia é realizada com o paciente
em decubito dorsal. A incisdo é realizada anteriormente a arti-
culacdo acrémio-clavicular para acesso ao umero proximal logo
apos minima disseccdo romba do musculo supra-espinhal (Figura 2).

Figura 1. Radiografia do Umero direito do paciente antes da cirurgia
Fonte: Arquivo pessoal do autor
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Com auxilio da fluoroscopia, o guia da haste € introduzido até atin-
gir a curvatura da deformidade 6ssea na qual sera realizada a
primeira osteotomia (Figura 3). Com uma pequena incisdo lateral
e disseccdo segura até a cortical 6ssea, a osteotomia € realizada
de forma incompleta com auxilio de broca e formao preservando
0 periosteo da cortical oposta. Assim, a osteotomia se completa
com as maos do cirurgido promovendo o alinhamento dsseo desse

Figura 2. Demonstracio da incisao realizada
Fonte: Arquivo pessoal do autor

Figura 3. Fluoroscopia intra-operatdria
Fonte: Arquivo pessoal do autor
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local. A seguir, 0 guia da haste progride até bater em novo foco
de deformidade no qual mesmo procedimento de osteotomia é
realizado. Por fim, 0 guia é trocado pela haste telescopada apds
alinhamento 60sseo (Figuras 4 a 7).

Figura 4. Resultado da cirurgia de corre¢ao de deformidades
Fonte: Arquivo pessoal do autor

)

Figura 5. Resultado 1 més de pds-operatorio
Fonte: Arquivo pessoal do autor
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Figura 6. Radiografia do Umero do paciente depois da
cirurgia e a implantacdo da haste
Fonte: Arquivo pessoal do autor

Figura 7. Mobilidade com 2 meses de pos-operatorio
Fonte: Arquivo pessoal do autor
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DISCUSSAO

Acreditava-se que cirurgia de corre¢éo das deformidades re-
lacionadas a Ol nos membros superiores teriam apenas um pro-
pdsito meramente estético. Fato que se provou incoerente apds
recentes estudos®'2. Esses autores demostraram uma melhora
funcional do membro deformado, redugdo no nimero de fraturas
e dor e também o0 aumento da autoconfianca contribuindo para
melhora na qualidade de vida desses pacientes.

A haste intramedular telescopica ocupa todo o canal intrame-
dular e cresce juntamente com 0 0ss0. Isso diminui a necessidade
de futuras trocas como ocorre com as hastes lisas'®.

Atualmente existem poucos trabalhos relacionados a corre¢do
dos membros superiores ja que o maior foco na literatura é a corre-
¢éo dos membros inferiores para a promogédo de uma melhor mobi-
lidade ou qualidade na marcha®.

A importancia de realizar essa cirurgia vai além do ambito es-
tético, pois ela promove uma nova perspectiva possibilitando que
0 paciente realize tarefas do cotidiano que antes poderiam ser
consideradas impossiveis.

Ainda pode-se dizer que a cirurgia de corre¢do dessas defor-
midades é essencial para que esse paciente venha a ter uma vida
mais independente nas atividades diarias, social e profissional’.
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