Osteogenese Imperfeita Tipo IIC: Relato

de Caso

Osteogénese imperfeita € um disturbio hereditario do tecido conjuntivo por anormalidade
do colageno tipo |, caracterizada por fragilidade ossea. Clinica do paciente depende do tipo
da doenca, podendo apresentar arqueamento, fratura e escleras azuladas. Este trabalho visa
relatar o caso clinico de um recem-nascido (RIN)diagndsticado pos-natal de osteogénese Im-

perfeita. RN, 4| semanas segundo ultrassonografia realizada no primeiro trimestre de gestacao,
cesdreo, 2550g, admitido na Unidade de [ratamento Intensivo em insuficiéncia respiratoria.

Progenitora, |5 anos, sem acompanhamento pre-natal. Crianca apresentava hipertelorismo
ocular, exoftalmia, esclerdticas azuladas, palato ogival e espinha bifida em regiao lombossa-
cra. Exame radiologico evidenciou 0ssos longos finos com fraturas, costelas finas com fra-

turas, auséncia de rosario costal, fratura de clavicula direita e escoliose. Bvoluiu com insuficl-

éncia respiratoria progressiva necessitando de intubacdo orotragueal e ventilacao mecanica.

Apresentou parada cardiorrespiratoria irreversivel, a despeito das manobras de reanimacao
e drogas indicadas. Evoluiu para obito 4 horas apos o nascimento. Osteogénese imperfeita
€ 0 termo comum para um grupo heterogéneo de disturbios hereditdrios do tecido con-
juntivo, apresentando formas letais e nao letais. Classificada em quatro tipos: | (forma mais
branda e mais frequente), Il (forma mais grave que, na maiona das vezes, evolul para obito
nos primeiros dias a semanas de vida por complicacoes respiratornas), lll e IV (compativels
com a vida, porem as fraturas recorrentes determinam baixa estatura). Sua incidéncia geral
e de [:20.000 a 1:60.000 nascidos vivos. O caso clinico relatado foi de RN com diagnostico
pos-natal de osteogénese imperfeita. A avaliacdo clinica sugeriu o tipo lic, caracterizada pela
extrema fragllidade ossea levando a morte intrauterina ou logo apos o nascimento. O caso
relatado desta patologia envolve RN de 4| semanas diferente do acometimento geralmente
observado RNs prematuros ou pequenos para idade gestacional.
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