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Introduccion: La osteogénesis imperfecta (Ol) es un trastorno genético que se
caracteriza por fragilidad 6sea extrema, provocando fracturas ante minimos
traumatismos. La Ol es rara, con una incidencia global de 1 en 10,000 a 20,000
nacidos vivos. En Chile se han registrado 109 casos. Los avances en anestesia y
cuidados perioperatorios han mejorado la seguridad en intervenciones
quirurgicas para estos pacientes, quienes requieren atencion especial debido a sus
complejas necesidades médicas. Presentacién del Caso: Se presenta el caso de una
nifa de 8 afios con Ol tipo Ill, diagnosticada desde el nacimiento, que fue sometida
a cirugia para corregir la deformidad de ambos fémures mediante osteotomia en
rosario y osteosintesis endomedular telescépica. El plan anestésico incluyé
anestesia general libre de opidceos y anestesia neuroaxial peridural. La induccién
se realizd con Sevofluorano, seguido de propofol y rocuronio para bloqueo
neuromuscular. Se administré ketadex (Ketamina 1 mg/mL y Dexmedetomidina 1
mcg/mL) con una dosis de carga de 1 mL/kg en 10 minutos, seguido de infusidn
continua de 0.3 mg/kg/hr. La paciente fue monitorizada invasivamente y se tuvo
especial cuidado en su movilizacidn durante la cirugia. La intervencién quirdrgica
transcurrid sin incidentes, con un manejo adecuado del dolor postoperatorio y
alta hospitalaria a los 4 dias, sin nuevas fracturas. Discusion: La Ol tipo Ill es una
forma severa de la enfermedad, caracterizada por fragilidad ésea significativa y
deformidades progresivas. Los desafios anestésicos incluyen la gestidon de la via
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aérea, el riesgo de fracturas perioperatorias, y el manejo del dolor. Los pacientes
con Ol tienen una mayor probabilidad de complicaciones debido a su fragilidad y
deformidades, lo que requiere un enfoque anestésico especifico. La literatura
respalda el uso de técnicas de anestesia neuroaxial o regional para el manejo del
dolor, complementadas con anestesia general. Los riesgos incluyen dificultad en
la intubacién, manejo de la temperatura, y una mayor propension a fracturas y
sangrado intraoperatorio. La evidencia actual sugiere que la incidencia de
complicaciones graves es baja, pero los pacientes con Ol tipo Ill tienen un riesgo
aumentado en comparacién con otros tipos. La movilizacién cuidadosa, el uso de
técnicas anestésicas adaptadas y una monitorizacién exhaustiva son cruciales para
minimizar complicaciones. La administracion de bifosfonatos y otros tratamientos
médicos puede influir en el manejo perioperatorio, especialmente en relaciéon con
el sangrado. Conclusion: El manejo anestésico y perioperatorio de pacientes con
Ol requiere una planificacién minuciosa para abordar los riesgos asociados a la
fragilidad ésea y deformidades especificas. Aunque los avances en anestesia han
mejorado la seguridad de estas intervenciones, es fundamental seguir
investigando y refinando los protocolos para reducir complicaciones y optimizar
los resultados a largo plazo. Un enfoque multidisciplinario, con énfasis en la
evaluacién preanestésica, la movilizacién segura y la monitorizacién rigurosa, es
esencial para el éxito en el manejo de estos pacientes.

Introduction: Osteogenesis imperfecta (Ol) is a genetic disorder characterized by
extreme bone fragility, leading to fractures from minimal trauma. Ol is rare, with
a global incidence of 1 in 10,000 to 20,000 live births. In Chile, 109 cases have been
reported. Advances in anesthesia and perioperative care have improved the safety
of surgical interventions for these patients, who require special attention due to
their complex medical needs. Case Presentation: We present the case of an 8-
year-old girl with type Il Ol, diagnosed at birth, who underwent surgery to correct
the deformity of both femurs through multiple osteotomies and telescopic
intramedullary osteosynthesis. The anesthetic plan included opioid-free general
anesthesia and epidural neuroaxial anesthesia. Induction was performed with
sevoflurane, followed by propofol and rocuronium for neuromuscular blockade.
Ketadex was administered with a loading dose of 1 ml/kg over 10 minutes,
followed by a continuous infusion of 0.3 ml/kg/hr. The patient was invasively
monitored, and special care was taken in her mobilization during surgery. The
surgical procedure was uneventful, with adequate postoperative pain
management, and she was discharged after 4 days without new fractures.
Discussion: Type Ill Ol is a severe form of the disease, characterized by significant
bone fragility and progressive deformities. Anesthetic challenges include airway
management, the risk of perioperative fractures, and pain management. Patients
with Ol have a higher likelihood of complications due to their bone fragility and
associated deformities, requiring a specific anesthetic approach. Literature
supports the use of neuroaxial or regional anesthesia techniques for pain
management, complemented by general anesthesia. Risks include difficulty in
intubation, temperature management, and a higher propensity for fractures and

35



intraoperative bleeding. Current evidence suggests that the incidence of severe
complications is low, but patients with type Ill Ol are at increased risk compared
to other types. Careful mobilization, the use of adapted anesthetic techniques,
and thorough monitoring are crucial to minimizing complications. The
administration of bisphosphonates and other medical treatments may influence
perioperative management, particularly concerning bleeding. Conclusion:
Anesthetic and perioperative management of patients with Ol requires
meticulous planning to address the risks associated with bone fragility and specific
deformities. Although advances in anesthesia have improved the safety of these
interventions, continued research and refinement of protocols are essential to
reduce complications and optimize long-term outcomes. A multidisciplinary
approach, with an emphasis on detailed pre-anesthetic evaluation, safe patient
mobilization, and rigorous monitoring, is essential for successful management in
these patients.

Palabras Clave: Osteogénesis imperfecta
Keywords: Osteogenesis imperfecta.
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Presentacion de caso clinico

Paciente femenina de 8 afios, 45 kg, con diagndstico de Ol
tipo lll desde el nacimiento, que sera sometida a cirugia
para corregir deformidad de ambos fémures a través de
osteotomia en rosario y osteosintesis endomedular
telescopica. Antecedentes de multiples cirugias
anteriores: osteotomia y osteosintesis de ambos fémures
a los 4 y 5 anos de edad, osteotomia y osteosintesis con
clavo endomedular de ambas tibias a los 6 afos.
Actualmente con inmovilizacién del himero derecho por
fractura de manejo médico.

Paciente usuaria de silla de ruedas, no logra
bipedestacién. Destaca marcada escoliosis, pectum
excavatum, presencia de escleras azules, deformidad en
varo antecurvatum moderado de ambos himeros en
tercio proximal y extremidades inferiores con tendencia a
la rotacidon externa de caderas, doloroso a la correccién
dirigida, con ligero varo de fémur bilateral.

En  exdmenes radiogrificos destaca  escoliosis
toracolumbar e hiperlordosis lumbar, con acufiamiento
de vértebras toracicas. Caderas centradas, osteopenia
evidente. Tibias con buen eje con clavos de diametro
adecuado, migracion proximal de anclaje distal a
izquierda. Fémures con clavos delgados bilaterales,
migracion de anclaje distal, epifisis con aspecto de
popcorn.

En el estudio preoperatorio se solicitaron examenes
preoperatorios estandar (hemograma, TTPK, TP, orina
completa), los que resultan dentro de rangos normales.
No se solicitd estudio de funcidon pulmonar.

El plan anestésico que se realizd, considerando los
antecedentes antes mencionados y la patologia de la
paciente, fue protocolo de anestesia general libre de
opiaceos asociado a anestesia neuroaxial peridural.

Se realizé induccidn inhalatoria con Sevofluorano para la
instalacion de via venosa (antecedentes de accesos
venosos dificiles. Se utilizé propofol como inductor vy
rocuronio para bloqueo neuromuscular TOF 0/4. Se
prepard jeringa de ketadex (ketamina 50 mg 1 mg/mL
mas dexmedetomidina 50 ug en 50 mL [Ketamina
1mg/mLy Dexmedetomidina 1ug/mL]) y se administré de

esta solucidn una dosis de carga de 1 mL/kg en 10 minutos
seguida de una infusién continua de 0.3 ml/kg/hr.

Para intubacién se utiliza videolaringoscopio sin
hiperextender cuello, se logra la intubaciéon en primer
intento sin incidentes; se procede a monitorizacién
estandar mas monitorizacidn invasiva con linea arterial e
instalacidon de sonda Foley. Se moviliza a paciente con 4
operadores a decubito lateral izquierdo y se instala
catéter peridural 18 con trocar 18 a nivel L3-L4 guiado por
ecografia al primer intento, sin incidentes, quedando
catéter a 9 cm; se pasa bolo de bupivacaina isobara 0.25%
8 cc sin incidentes.

Se posiciona a la paciente para la cirugia con 4 operadores
con proteccion activa de puntos de apoyo en escapulas,
region sacra, codos y muiecas. Se inmoviliza Ia
extremidad superior derecha al tronco. No se utiliza
isquemia en extremidades inferiores.

Durante toda la cirugia se monitoriza la temperatura a fin
de mantener a 37°C con calentamiento de aire forzado y
se aporta volumen por bomba de infusion segln peso (85
ml/hr).

La cirugia se lleva a cabo sin incidentes, con pérdidas
sanguineas estimadas en 200 cc que son recuperadas con
suero fisiolégico 0.9% 500 ml. Se mantiene débito
urinario de 1.5 mL/kg/hr. Se instala infusién peridural con
bupivacaina 0.1% y se programa PCA 5/5/20. Se suspende
la infusion de ketadex 10 minutos antes de extubacidn, se
monitoriza el bloqueo neuromuscular TOF 2/4
revirtiéndose con sugammadex 2 mg/kg para obtener
TOF 4/4 90%. Se administran 20 mg de propofol en bolo a
fin de prevenir delirio y agitacion psicomotora
postoperatoria, logrando la extubacién sin incidentes,
manteniendo la paciente EVA 0 hasta su traslado a la sala.
Durante la hospitalizacidn se mantiene PCA peridural con
buen manejo del dolor, siendo dada de alta al 4to dia sin
incidentes ni nuevas fracturas.

Introduccion

La osteogénesis imperfecta (Ol), o enfermedad de los
huesos de cristal, es una enfermedad que abarca un
grupo de trastornos caracterizados principalmente por la
fragilidad 6seay es la forma mas comun de fragilidad ésea
hereditaria.! Su principal distintivo son las fracturas ante
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traumatismos de minimo impacto, por lo que la tasa de
ingreso a pabellon es mucho mayor a la poblaciéon
general. Los avances en anestesia y los cuidados
perioperatorios han permitido aumentar la seguridad y
calidad de las intervenciones quirdrgicas, mejorando
tanto la expectativa de vida como la calidad de ésta.? El
prondstico de estos pacientes depende
fundamentalmente de la gravedad de las complicaciones
respiratorias asociadas con las deformidades dseas que
afectan la columna.

La Ol es considerada una enfermedad rara, con una
incidencia estimada entre 1 en 10.000-20.000 nacidos
vivos.'? La prevalencia poblacional informada de Ol oscila
entre 2,35 y 4,7 por 100.000 en el mundo.? En Chile no
existen cifras oficiales sobre OIl; segun un catastro
realizado por la Fundacién de Osteogénesis Imperfecta
Chile (FOICH) hasta el afio 2020 existen 109 personas en
el pais diagnosticadas con esta patologia.*

La Ol presenta un amplio espectro de gravedad clinica,
desde deformidades dseas severas y fracturas graves con
desenlaces fatales en el periodo perinatal, hasta
individuos que alcanzan una estatura adulta con una vida
normal y baja incidencia de fracturas. La fragilidad 6sea
es el hallazgo mas comun y estd presente en todos los
tipos de Ol.

Las manifestaciones clinicas mas tipicas son la estatura
baja, deformidades dseas y fracturas recurrentes. Las
alteraciones del coldgeno pueden afectar otras areas
encontrandose dentro de las manifestaciones no
esqueléticas mds comunes:

Esclerdticas azules: las formas dominantes de Ol
comunmente presentan escleras azuladas o grisaceas,
mientras que en los casos autosémicos recesivos tienden
a ser mas blancas.! También pueden aparecer otras
manifestaciones oculares como alteraciones corneales,
defectos de refraccién y glaucoma.”

-Pérdida de audicién: se desarrolla mas frecuentemente
en la edad adulta y es a menudo una pérdida auditiva
mixta neurosensorial y de conduccién, muy similar a la
otoesclerosis.®

-Alteraciones de la funcién pulmonar: la insuficiencia
respiratoria es la principal causa de muerte en pacientes
con Ol, especialmente en el periodo perinatal. Existen 2

mecanismos principales: anomalias del colageno en el
tejido conectivo pulmonary defectos en la pared toracica.
Estos pacientes presentan mayor riesgo de enfermedad
pulmonar restrictiva debido a la presencia de escoliosis y
fracturas vertebrales, asi como deformidades en
esterndn, como pectum excavatum o carinatum.®

-Manifestaciones cardiovasculares: los pacientes con Ol
presentan mayor riesgo de valvulopatias, siendo la
insuficiencia valvular aértica y mitral las mas
comunmente descritas, encontrandose en el 57 y 34% de
los pacientes respectivamente.’” La informacién sobre
diseccidn adrtica en estos pacientes sigue siendo escasa.

-Alteraciones craneofaciales: la Ol se asocia comUnmente
con macrocefalia relativa. Se describe una cara triangular,
de frente ancha. La dentinogénesis imperfecta también es
un hallazgo frecuente en estos pacientes, con dientes
descoloridos, que se desgastan con facilidad. La platibasia
(aplanamiento de la base del craneo), la impresion basilar
(ablandamiento del hueso en el agujero magno) y la
invaginacion basilar son comorbilidades observadas en
asociacion con la O1.°

En cuanto a la patogenia, desde la Ol tipo | hasta la IV, la
base de la enfermedad es una falla en la produccién y
organizacioén del colageno, debido a distintas mutaciones
de los genes del colageno ubicados en el brazo largo del
cromosoma 17y 7 (COL1A1 y COL1A2 respectivamente) y
a errores de transcripcion de este. Gracias a los avances
en biologia molecular y genética, se han identificado mas
de 150 mutaciones que pueden conducir a la Ol.%

En la Ol tipo | el defecto ocurre en la cantidad de
procolageno, mientras que en los otros tipos (Il, lll, IV) la
alteracion no es en cantidad sino en la calidad del
procolageno.

La Ol fue clasificada originalmente por Sillence en 1979 en
cuatro tipos que van de leve hasta letal, en funcién de las
caracteristicas clinicas y el patrén de herencia. Con los
afos se han ido descubriendo nuevos subtipos derivados
de los anteriores, gracias al estudio de caracteristicas
moleculares especificadas en la tabla 1 (8); sin embargo,
la mayoria de los autores recomienda conservar la
clasificacion de Sillence.>®
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Tabla 1. Clasificacién de OI.°

Tabla 1. Clasificacién de la Ol con genes y mecanismos implicados

LILI,  COLIAICOLIA2  Coldgenoal  AD
v 002

BRIL(0IFITM5) AD

Defectoen la sintesis y estructura del
colageno

v IFITMS Callos hipertréficos, Defecto en la mineralizacion 6sea
calcificacion membrana

interdsea

vi SERPINF1 PEDF AR Biopsia dsea con matriz
poco mineralizada
Vil CRTAP CRTAP AR Ol grave Defectos en modificaciones
vin P3HI(EPRE1)  P3H1 AR postradecdonales (formaciony
estabilizacion de 1a triple hélice)
X PPIB QPB(oPPIB) AR
X SERPINH1 HSP47 AR Defecto en modificaciones
Xi FKBP10 FKBPES AR Algunos casos sindrome z“”“”*‘:c(ﬁ‘-éb;ﬂn:m‘a: it
{oFKBP10) de Bruck ey reacdn de puentes cnssinting)
Xi BMP1 BMP1 AR Corte de la porcidn C-terminal del
procoldgeno
Xl 5P7 OSTERIX AR Diferenciacién de osteoblastos
XV TMEM388 TRIC-B AR Defectos en el canal de calcio
transmembrana
xv WNT1 WNT1 AR(AD) Ol {herencia AR) Defectos en la funcidn de osteoblastos
Osteoporosis precoz
(herencia AD)
i CREB3LL 0ASIS AR Transcripcion de COLIAT
xvil SPARC SPARC (o AR Estabilizacion del coldgeno
osteonecting)
XVl MBTPS2 SP2 Ligada Protedlisis regulada intramembrana,
ax transcripcion de COLIAL

-0l tipo I: Herencia autosémica dominante. Es la forma
mas leve y mas comun de Ol, con el 60% de los casos.’ La
tasa de fracturas es relativamente baja y disminuye en la
pubertad. Las deformidades dseas graves o
dentinogénesis imperfecta son infrecuentes. Son
comunes la presencia de escleréticas azules o grises y la
aparicidn de sordera durante la adolescencia, que puede
durar toda la vida. La estatura suele ser normal o
ligeramente baja para la familia.

-0l tipo II: Antes se creia que era autosémica recesiva
porque se presentaba en hijos de padres sanos, pero se
demostré que esto se debia al mosaicismo del ADN de
uno de los padres. En este subtipo existe una importante
afectacién désea, con resultados perinatales letales
durante las primeras semanas de vida en el 90% de los
recién nacidos. En Chile corresponde a una de las
patologias pertenecientes a la segunda causal de
interrupcion voluntaria del embarazo con una prevalencia
de 1 en 60.000 recién nacidos.*

-0l tipo lll: Herencia autosdmica dominante o recesiva.
Representa el 20% de los casos. Pueden tener 2
mutaciones de los genes CRTAP y P3H1/LEPRE1.° Se
caracteriza por severa fragilidad dsea y progresiva
deformidad esquelética. Se reconoce en el uUtero o en
recién nacidos, que presentan multiples fracturas vy

huesos wormianos llamativos en el craneo y desarrollan
deformidades dseas. Suelen presentar dentinogénesis
imperfecta y esclerética azul, aunque tiende a volverse
menos azulada con la edad. En este tipo es frecuente
hallar estatura baja corta y escoliosis que se inicia en la
infancia y progresa con la edad. Pueden desarrollar
sordera en la edad adulta. La esperanza de vida se acorta
debido al compromiso pulmonar asociado a las
malformaciones éseas de columna.

-0l tipo IV: Herencia autosdémica dominante. Representa
menos del 10% de los casos.” Tienen fracturas
recurrentes, y el grado de deformidad es desigual. La
mayoria de ellos tiene esclerdticas normales y es rara la
alteracion auditiva. Existe variabilidad dentro de la misma
familia, con casos de afectaciéon media y otros graves.

El diagndstico de la Ol es clinico, aunque las mejoras en
las imagenes y el acceso a las pruebas gendmicas han
permitido refinar el diagndstico del tipo de Ol y la
correlacién genotipo-fenotipo.; la presentacién de la
patologia depende del tipo y subtipo de Ol.

El cuadro clinico puede reconocerse en el Utero alrededor
de las 16 semanas de gestacion mediante ecografia de
deteccion de rutina en pacientes que generalmente
tienen antecedentes familiares de Ol. Dentro de los
hallazgos ecogréaficos se aprecia poca extensién vy
deformidad de huesos largos y circunferencia craneal
grande, lo que hace sospechar una displasia esquelética
grave. Otras caracteristicas comunes de encontrar son la
pobre osificacion de huesos faciales y las fracturas
costales; estas fracturas asociadas a malformaciones de
la caja toracica condicionan una baja capacidad pulmonar
y la consiguiente insuficiencia respiratoria asociada. Estas
dos ultimas son determinantes en la mortalidad de los
pacientes.

El tratamiento de estos pacientes esta enfocado en evitar
el riesgo de fracturas, corregir las deformidades dseas y
optimizar su calidad de vida.

Existen 3 pilares fundamentales en el tratamiento de Ol:

- Tratamiento médico: la administracion de
bifosfonatos (inhibidores de la reabsorcién 6sea mediada
por osteoclastos) ha mostrado resultados alentadores en
cuanto a mejorar masa 6sea y disminuir el riesgo de
fracturas; la necesidad de acceso venoso para la
administracién de esta terapia, puede dificultar la
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obtencién de una via periférica en futuras intervenciones.
Se han realizado pruebas con otros farmacos como
denozumab (anticuerpos anti-RANK), pero aun se
encuentran en etapa experimental #!! La suplementacioén
con calcio, vitamina D y hormona del crecimiento también
es una prescripcion frecuente en Ol.

- Tratamiento kinésico: la rehabilitacion motora
tiene como objetivo promover el desarrollo motor,
facilitar las formas seguras de movimiento y maximizar la
independencia funcional y asi su calidad de vida.®

- Tratamiento quirdrgico: el tratamiento de las
deformidades de los huesos largos es crucial para evitar
fracturas y conseguir condiciones mecdnicas mads
favorables. Las técnicas ortopédicas complejas donde se
prevé mayor riesgo de hemorragia y dolor postoperatorio
deben evitarse. El hueso que con mayor frecuencia
requiere de correccion, es el fémur, seguido de la tibia.®

Consideraciones anestésicas

Dado que los pacientes con Ol tienen alta probabilidad de
sufrir  multiples fracturas que requieren manejo
quirurgico, su tasa de ingreso a pabellén es mas alta que
el promedio, por lo que los cuidados perioperatorios
adquieren gran relevancia. El plan anestésico debe ser
acorde a los requerimientos de los pacientes con Ol, de
tal manera que no influya en su outcome.

Si bien no existen en la literatura consensos universales
en el manejo de pacientes con Ol, en los Ultimos afios se
han realizado estudios analizando poblaciones de
pacientes con Ol. En el afio 2017 Goeller y su equipo
publicaron un analisis retrospectivo de 146 pacientes
pediatricos con diagndstico de Ol sometidos a 280
cirugias.’> En un estudio publicado el afio 2018,
Rothschild et al. realizaron una revisién de 83 pacientes y
205 anestesias en pacientes pedidtricos con Ol; este
ultimo concluyé que los pacientes con Ol tipo Il tienen
5.6 veces mas probabilidades de presentar una
complicacién anestésica en comparacién con Ol tipo 1.1
En 2022, Liang et al. realizaron un estudio retrospectivo
de 252 cirugias para 132 pacientes con Ol menores de 18
afios.'

Algunos de los desafios mas importantes se describen a
continuacion.

-Via aérea

Los pacientes con Ol son mas proclives a presentar
deformidades de cabeza vy cuello, incluyendo
macrocefalia, macroglosia, cuello corto, limitacion de la
movilidad cervical y deformidades mandibulares. Lo
anterior aumenta el riesgo de via aérea dificil, pero mas
importante aun, de via aérea traumdtica. Se debe ser
extremadamente cuidadoso con la movilizacion cervical,
ya que la fragilidad ésea incrementa la probabilidad de
fracturas vertebrales y el consiguiente riesgo de lesion del
canal medular. Es importante resaltar que la gran mayoria
de los pacientes con Ol presentan denticién fragil debido
a dentinogénesis imperfecta, lo que implica mayor riesgo
de avulsidn dental. Si bien los casos de via aérea fallida
son escasos en la literatura, habria un aumento en uso
electivo de fibrobroncoscopio en estos pacientes; con la
aparicion de estos dispositivos se recomienda su uso de
regla para la intubacién. El uso de mascara laringea tanto
para ventilacion como para intubacion a través de ésta
podria representar una opcion interesante en el manejo
de estos pacientes.

La intubacion traqueal fue el tratamiento de eleccion en
el manejo de la via aérea, en los estudios de Liang et al.,
se realizaron en el 94,4% de sus 252 pacientes y no se
informaron complicaciones relacionadas.* En el estudio
de Goeller tampoco se describen casos de via aérea dificil,
pero si se tomaron medidas preventivas como uso de
videolaringoscopia como alternativa.’? En el estudio de
Rothschild se reporté via aérea dificil en un 1.5% de los
casos, de los cuales el 66.7% pertenecian a Ol tipo I11.13

-Manejo de la temperatura

La asociaciéon entre hipertermia maligna (HM) y Ol no esta
demostrada como se creia antiguamente; algunos de
estos pacientes pueden presentar aumento de la
temperatura corporal sin causa conocida durante la
anestesia general, y aunque el dantroleno se ha utilizado
en el pasado para tratar la hipertermia, ya no se
recomienda. Es poco comun que la temperatura central
supere los 38,9°C e incluso si se presenta, los otros signos
de HM como hipercapnia, acidosis y arritmias no estdn
presentes.!? Tanto en la revision de Goeller como en la de
Rothschild no se registraron temperaturas mayores a
38°C.1213 En el estudio de Liang, se encontraron 52 y 18
casos de hiper e hipotermia respectivamente, no
relacionadas con la clasificacion de Sillence.**
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-Fracturas durante el periodo perioperatorio

Las anomalias de estructuras helicoidales del colageno
implican la fragilidad ésea responsable de las fracturas
frente a los mds minimos traumatismos. La mayoria de
fracturas en el perioperatorio se producen al movilizar a
estos pacientes, por lo que se recomienda la movilizacion
con mas de 2 operadores. El acolchado cuidadoso de
todos los puntos de presion y el adecuado
posicionamiento de las extremidades minimizan posibles
lesiones en piel y huesos. La prevencién del delirio y
agitacién psicomotora en el perioperatorio es
fundamental para evitar traumatismos. La succinilcolina
se ha evitado en pacientes con Ol por temor a que las
fasciculaciones puedan contribuir a fracturas, pese a que
esto nunca ha sido documentado en la literatura.*

El manguito de presion arterial debe ser utilizado
cuidadosamente, aunque en algunos casos se puede
requerir el uso de monitorizacién arterial invasiva, como
en los casos graves de Ol o cuando se prevé gran pérdida
de sangre durante la cirugia. En la revisidon de Rothschild,
se describen 2 pacientes con fractura postoperatoria de
origen desconocido (1%), ambos pertenecientes a Ol tipo
I, donde la ubicacién del manguito de presidén no estaba
bien documentada.

-Mayor sangrado intraoperatorio

Los pacientes con Ol tienen tendencia a mayor sangrado
intraoperatorio; algunos estudios describen un aumento
del riesgo de coagulopatia por disfuncion plaquetaria
(10% a 30%) aun en ausencia de signos clinicos
macroscopicos de esta como hematomas y sangrado
prolongado postlesion.’ Esto se debe a que el coldgeno
defectuoso altera la interacciéon plaqueta-endotelio y
produce un aumento de la fragilidad capilar, asi como la
afectacién de la contraccion de pequeiios vasos después
de una lesion y la alteracidn de la agregacién plaquetaria.
A pesar de esto, no se ha descrito que las técnicas
neuroaxiales y regionales tengan un mayor riesgo de
sangrado y/o hematoma. El tratamiento con bifosfonatos
se debe suspender al menos 1 semana antes de la cirugia
porque podria aumentar el riesgo de sangrado
intraoperatorio.'?

En pacientes con un trastorno de la coagulacidn, la
desmopresina y el factor Vlla han sido eficaces en el
tratamiento de trastornos hemorragicos; sin embargo, su

uso no fue necesario en ninguna de las cirugias
reportadas por Goeller.}? En el estudio de Rothschild
hubo 35 casos (17%) en los que la pérdida de sangre
excedio el 10% del volumen sanguineo total estimado,
siendo la mayoria Ol Tipo Illl (51%), ademas, se observd
dificultad para instalar catéter de via periférica en el 4%
de los casos, donde el 50% pertenecia al mismo tipo de
O1.13 Liang reportd pérdidas masivas de sangre (>20% del
volumen sanguineo total estimado) en el 18,3% de los
casos, y ho se relaciond con la clasificacién de Sillence.

-Técnica anestésica y manejo del dolor

No existe evidencia clara de superioridad de una técnica
anestésica por sobre otra.

La anestesia neuroaxial (caudal, espinal, epidural) y/o
regional ha sido exitosa en cirugias de un solo hueso de
extremidades superiores e inferiores. Como parte del
enfoque multimodal del manejo del dolor se recomienda
el uso de anestesia neuroaxial/regional tanto como
complemento de la anestesia general como para el
manejo de la analgesia en el postoperatorio. Los
pacientes con Ol son mas resistentes a dosis habituales
de opioides, requiriendo dosis entre un 50 y 100% mayor
que las habituales, lo que debe ser considerado por sus
potenciales complicaciones.'? En los datos de Liang, se
registra el uso de anestesia regional en el 72,6% de los
casos, con una baja incidencia de anestesia regional dificil
en solo 4 cirugias.*

Recomendaciones anestésicas

Las principales consideraciones anestésicas para los
pacientes con Ol estan orientadas a:

1) Preservar funcidn pulmonar: si bien se recomienda el
uso de bloqueo neuroaxial o periférico en estos pacientes
por sobre el uso de opioides endovenosos, los pacientes
con Ol pueden someterse a una anestesia general con

seguridad considerando los puntos anteriormente
abordados. Se recomienda:
° Protocolo de anestesia libre de opidceos u opidceos

de corta duracion asociados a técnicas analgésicas neuro
axiales y/o regionales

° Ventilacion protectora con reclutamiento para
evitar aparicion de atelectasias
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° Evitar el bloqueo neuromuscular residual a través
del uso de monitorizacidn continua y su reversion
completa utilizando sugammadex por sobre neostigmina.
En estos pacientes es dificultosa la optimizacion de la
funcidn pulmonar con kinesioterapia por el riesgo
asociado de fracturas.

2) Evitar nuevas lesiones: no es infrecuente la
aparicion de fracturas en el perioperatorio de los
pacientes con Ol en centros no especializados. Se
recomienda ser extremadamente prudentes al movilizar
al paciente con la ayuda de operadores entrenados para
realizar movimientos en bloque, asimismo, se debe
prevenir la agitacién psicomotora en el perioperatorio
para evitar lesiones autoprovocadas.

3) Prevenir complicaciones: debido a la escasa masa
muscular que presentan estos pacientes, el uso de
anestesia general, regional, neuroaxial o combinada
puede producir una caida importante de la temperatura
central; por esto y por el riesgo aislado de hipertermia no
maligna, la monitorizacion de temperatura en el
intraoperatorio debe ser obligatoria. Por su alta
frecuencia de presentar patologias de resolucidon
quirurgica se recomienda utilizar pabellones libres de
[atex a fin de no sensibilizar a los pacientes.
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