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Resumo
Osteogênese imperfeita (OI) é o resultado de uma mutação genética que causa a formação 
defeituosa ou insufi ciente de colágeno. OI pode causar várias complicações anestésicas por 
causa do manejo difícil das vias aéreas, da presença de deformidade da coluna vertebral, de 
doenças respiratórias, anomalias cardíacas, distúrbio da função plaquetária, risco de hipertermia, 
invaginação bacilar, deformidades ósseas e distúrbios metabólicos. A abordagem anestésica 
de pacientes com OI deve ser feita com cautela, por causa do risco de certas complicações 
respiratórias. Esses riscos são causados por deformidade do tórax, fraturas ósseas durante o 
movimento ou mudança de posição, fraturas mandibulares e cervicais relacionadas à intubação, 
intubação difícil e hipertermia maligna. As técnicas anestésicas com o uso de anestesia venosa total 
(AVT) e máscara laríngea são adequadas para o manejo de paciente pediátrico com OI. No entanto, 
essas técnicas ainda não foram mencionadas como úteis em relatos de casos neurocirúrgicos. 
Neste estudo, apresentamos o uso de AVT e máscara laríngea ProSeal (MLP) em uma criança com 
OI e hemorragia epidural. Concluímos que a MLP e a AVT podem ser usadas com segurança no 
manejo anestésico de pacientes com OI e problemas anestésicos graves. 
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Introdução

Osteogênese imperfeita (OI) é uma doença hereditária do 
tecido conectivo que se desenvolve dependendo da mutação 
no gene do colágeno tipo I. Cerca de um em cada 30 mil 
nascimentos manifesta essa doença 1. Lesão óssea primária 
é caracterizada pela ausência de ossifi cação endocondral 
normal. Como resultado, os ossos se tornam muito frágeis. 

Além de ossos frágeis, o paciente pode apresentar anomalias 
dentárias, distúrbios auditivos, esclera azulada, macrocefa-
lia, cifoescoliose, distúrbio da função plaquetária, disfunção 
respiratória por causa da deformidade torácica, distúrbios 
metabólicos e problemas de crescimento 1,2. Os casos de 
OI geralmente requerem cirurgia ortopédica por causa da 
fratura óssea. Embora uma relação direta entre OI e hiper-
termia maligna ainda não tenha sido comprovada, sintomas 
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e achados de hipertermia maligna foram observados em caso 
de OI sob anestesia geral 3. O manejo anestésico de pacien-
tes com OI deve ser feito com cautela, por causa dos riscos 
de complicações respiratórias causadas por deformidade 
torácica, fraturas ósseas durante o movimento ou mudança 
de posição, fraturas mandibulares e cervicais relacionadas 
à intubação, intubação difícil e hipertermia maligna. Neste 
estudo, relatamos o uso de anestesia venosa total (AVT) e 
máscara laríngea (ML) ProSeal (MLP) em uma criança com OI 
e hemorragia epidural. 

Relato de caso

A cirurgia foi planejada para o caso de uma menina de sete 
anos e 10 kg, que se apresentou com hematoma epidural. Os 
pais eram parentes de terceiro grau e não detectamos patolo-
gia na família. Ao exame físico, a paciente apresentou atraso 
acentuado de crescimento, deformidades ósseas nas extremi-
dades superiores e inferiores, por causa de fraturas antigas, 
escoliose e deformidade torácica (Figura 1). Os movimentos 
da cabeça e do pescoço eram limitados com classifi cação III 
de Mallampati. A paciente estava agitada, com escore 15 na 
escala de coma de Glasgow. Exames pré-operatórios mostra-
ram normalidade para hemograma completo, coagulograma, 
bioquímica e gasometria, além de hemoglobina 10,2 g.dL-1. 
Tomografi a computadorizada mostrou hematoma epidural na 
região parietal direita (Figura 2).

Levando em consideração o desenvolvimento de hiperter-
mia maligna durante a preparação anestésica da paciente, 
soluções intravenosas de dantroleno sódico, bicarbonato de 
sódio e plasma fresco foram preparadas. Consideramos a 
monitoração pelo índice biespectral para determinar a pro-
fundidade da anestesia; porém, esse não foi usado porque a 
paciente seria operada na região parietofrontal. Evitamos o 
uso de agentes que poderiam desencadear hipertermia ma-
ligna, tais como halotano, enfl urano e succinilcolina. Propofol 
e remifentanil foram preparados para AVT. Preparamos MLP 
de vários tamanhos (PLMA, Laryngeal Mask Company, Henley-
on-Thames, UK).

A paciente foi levada sem medicação pré-anestésica à sala 
de cirurgia, onde foi instalado eletrocardiograma, oximetria 
de pulso, pressão arterial não invasiva e monitoração da 
temperatura retal. Os registros foram: SpO2 96%; frequência 
cardíaca 132 bpm; pressão arterial não invasiva 90/57 mmHg 
e temperatura retal 36,8°C. Após cinco minutos de pré-
oxigenação, a anestesia foi induzida com propofol 
(2,5 mg.kg-1) e remifentanil (1 μg.kg-1); o anestesiologista 
inseriu uma MLP n° 1,5 enquanto segurava cuidadosamente 
a cabeça da paciente em posição neutra para não danifi car 
os dentes mandibulares. Após aspiração gástrica através 
do tubo de drenagem da MLP com uma sonda nasogástrica, 
uma sonda esofágica foi fi xada para medir a temperatura 
do esôfago coincidente com a temperatura retal. A anes-
tesia foi mantida com infusão de propofol (4 mg.kg-1.h-1) 
e remifentanil (0,25 μg.kg-1.min-1). As doses de propofol e 

Figura 1 – Fotografi a da criança com osteogênese imperfeita 
antes de monitoramento.

Figura 2 – TC mostrando um hematoma epidural.
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remifentanil foram aplicadas de acordo com os parâmetros 
hemodinâmicos da paciente e variaram entre 4-10 mg.kg-1.h-1 
e 0,25-0,5 μg.kg-1.min-1, respectivamente.

A anestesia foi mantida com uma mistura de 50% de O2 
e 50% de ar. Usamos o modo de ventilação intermitente sin-
cronizada com baixo volume corrente para evitar fratura do 
osso peitoral. As temperaturas, esofágica e retal, variaram 
entre 36-37,1°C durante a cirurgia, que durou cerca de 120 
minutos. Transfundimos 100 mL de hemácias com uma he-
morragia total de 100 mL durante o período intraoperatório. 
A saturação não fi cou abaixo de 97% durante a operação e 
frequência cardíaca e pressão arterial variaram em ± 20% 
de seus respectivos valores pré-cirúrgicos. Administramos 
paracetamol por via intravenosa 15 minutos antes do fi m 
da cirurgia. A gasometria arterial feita no fi m da operação 
estava normal: SpO2 100%; frequência cardíaca 116 bat.min-1; 
pressão arterial não invasiva 87/63 mmHg; temperatura retal 
36,4°C. Retiramos a MLP após desinfl ar o manguito, pois 
a paciente apresentava respiração espontânea e refl exos 
protetores das vias aéreas adequados. A paciente foi levada 
para a unidade de terapia intensiva. 

Discussão

Osteogênese imperfeita (OI) é o resultado de uma mutação 
genética que causa a formação defeituosa ou insufi ciente de 
colágeno. OI pode causar várias complicações anestésicas por 
causa da difi culdade de manejo das vias aéreas, presença 
de deformidade da coluna vertebral, doenças respiratórias, 
anomalias cardíacas, distúrbio da função plaquetária, risco 
de hipertermia, invaginação bacilar, deformidades ósseas e 
distúrbios metabólicos 4.

No período perioperatório, o manejo dos pacientes com 
OI deve ser cuidadoso durante o transporte, a colocação 
e o posicionamento na mesa de operação; as partes sob 
pressão devem ser apoiadas em almofadas macias. Ossos 
extremamente frágeis podem causar morbidade periopera-
tória. Fraturas do pescoço e da mandíbula podem ocorrer 
durante a laringoscopia por causa da extensão excessiva do 
pescoço. Fasciculações induzidas por succinilcolina podem 
causar fraturas. Cifoescoliose e deformidades torácicas 
podem restringir os movimentos do pescoço e difi cultar a 
visualização da laringe. O risco de perda dentária em pacien-
tes com dentinogênese imperfeita é alto. Recomendamos a 
identifi cação pré-operatória de anomalias orais e dentárias 
e o uso de protetores bucais para proteger os dentes desses 
pacientes 2.

O uso de MLP para controle das vias aéreas de casos de 
OI é preferido para evitar complicações que podem surgir 
durante a intubação traqueal 5,6. MLP pode prevenir possíveis 
fraturas ósseas causadas pelo movimento e pela extubação 
em plano anestésico 5. Usamos uma MLP em nossa paciente 
com traumatismo craniano, considerando as complicações 
que poderiam surgir durante a intubação e extubação. 
Conseguimos evitar a ativação simpática que poderia ocorrer 
com a intubação endotraqueal e obtivemos uma via aérea 
segura sem qualquer complicação.

A intubação com fi bra óptica parece ser um método de 
preservar as  vias aéreas. Outros métodos para manter a 
imobilidade da coluna cervical durante a intubação incluem 
o uso de uma máscara laríngea ou de um estilete 4. A intu-
bação traqueal através da máscara laríngea pode ser mais 

segura para preservar as vias aéreas durante a neurocirur-
gia. Contudo, a máscara laríngea pode ser uma abordagem 
alternativa para neurocirurgia.

Porsborg e col. 3 acreditam que um paciente submetido 
à anestesia geral com barbitúricos, fentanil, pancurônio e 
óxido nitroso desenvolveu hipertermia maligna. No entanto, 
os autores relataram que o teste de contratura in vitro feito 
posteriormente estava normal. Os autores concluíram que a 
condição hipermetabólica observada por eles em pacientes 
com osteogênese imperfeita é resultante de mecanismos des-
conhecidos diferentes de hipertermia maligna. Em um estudo 
retrospectivo dos efeitos de vários métodos de anestesia na 
temperatura corporal intra e pós-operatória de pacientes 
com osteogênese imperfeita, Fulderer e col. 7 observaram 
queda de temperatura corporal no grupo submetido à 
AVT, enquanto as temperaturas corporais do grupo sub-
metido à anestesia com enfl urano aumentaram. Por outro 
lado, Santo e col. 6 relataram que não houve aumento de 
temperatura em pacientes submetidos à anestesia com 
sevofl urano. AVT e aplicação de ML foram relatadas como 
métodos seguros em termos de hipertermia maligna e 
complicações traumáticas 5,8,9.

A conduta anestésica com o uso de AVT e máscara laríngea 
é adequada para cuidar de pacientes pediátricos com OI 5,6,8,9; 

porém, essas técnicas ainda não foram mencionadas como 
úteis em relatos de casos de neurocirurgia. Não observamos 
complicação durante ou após a aplicação de MLP no caso 
de nossa paciente com OI e hemorragia epidural, na qual 
aplicamos AVT. Também não observamos hipertermia intra 
ou pós-operatória ou condição hipermetabólica. 

Em conclusão, ML e AVT podem ser usadas com seguran-
ça no manejo anestésico de pacientes com OI e problemas 
anestésicos graves. 
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