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Cirugia toracica en paciente con
osteogénesis imperfecta

Thoracic surgery in a patient
with osteogenesis imperfecta
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RESUMEN. Introduccién: La osteogénesis imperfecta es un grupo de
anormalidades heterogéneas de la sintesis de coldgeno, caracterizada por
mdiltiples fracturas y deformidades. La realizacion de cirugia tordcica en
este tipo de pacientes es poco comdn. Caso clinico: Presentamos el caso
de un hombre de 30 afos con diagnéstico previo de osteogénesis im-
perfecta, el cual fue referido a nuestro centro por presentar un empiema
loculado hemitérax derecho. Se realizé una toracotomfa posterolateral
en su hemitérax derecho. En medio de la cirugfa pudimos observar una
anormalidad anatémica pulmonar que coincide con una cisura accesoria
no-acigos del I6bulo superior. Conclusién: La osteogénesis imperfecta
es una entidad clinica rara, sin embargo, el cirujano debe tener en con-
sideracion las implicaciones fisiopatoldgicas durante la cirugfa.
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INTRODUCCION

La osteogénesis imperfecta (Ol) es un grupo de anormali-
dades fenotipicas, heterogéneas y hereditarias de la sintesis
del colageno, caracterizada por fragilidad y baja masa 6sea.’
Comunmente es de cardcter autosémico dominante y su
incidencia es de 1 en 15,000-20,000 nacimientos.’ La Ol
esta asociada a mutaciones de genes COL1AT y COL1A2,
que codifican las cadenas a1(l) y a2(l) del coldgeno tipo
,> la proteina mds abundante en la matriz extracelular de
huesos, tendones y piel.*

Sillence y colaboradores clasificaron la Ol en cuatro
tipos (I, I, I, IV) tomando como referencia manifestacio-
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ABSTRACT. Introduction: Osteogenesis imperfecta is a group of
heterogenous abnormalities of the collagen synthesis, characterized by
multiple fractures and deformities. Thoracic surgery in patients with
osteogenesis imperfecta is not common. Clinical case: We present a
case of a 30 years old male with a previous diagnosis of osteogenesis
imperfecta who was referred to our center for presenting a loculated
empyema on his right hemithorax. A right posterolateral thoracotomy
was performed. In the middle of the surgery we visualized an anatomical
abnormality that coincides with an accessory fissure of the superior lobe.
Conclusion: Osteogenesis imperfecta is a rare clinical entity, however the
surgeon must take into consideration the physiopathological implications
during the surgery.

Keywords: Osteogenesis imperfecta, accessory fissure, empyema.

nes que van de leves a letales; sin embargo, existen otros
17 subtipos que toman en cuenta patrones radiograficos,
histolégicos y genéticos.”®

La principal causa de discapacidad funcional y morbi-
mortalidad en pacientes adultos con Ol es la disfuncién
respiratoria, con frecuencia asociada a escoliosis y defor-
midades de arcos costales que contribuyen al desarrollo de
infecciones de vias respiratorias inferiores.”

Presentamos el caso de un paciente con osteogénesis
imperfecta, sometido a decorticacion pleural por empiema.

PRESENTACION DEL CASO

Hombre de 30 afnos de edad, fumador, con antecedente de
Ol tipo |, referido a nuestro centro por presentar un cuadro
clinico de disnea de medianos esfuerzos, acompanado de
astenia, adinamia, dolor tordcico predominante en hemité-
rax derecho que aumenta progresivamente en intensidad,
tos seca en accesos y picos febriles no cuantificados, de
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dos meses de evolucién. La exploracion fisica revelé una
disminucion de ruidos respiratorios basales en hemitérax
derecho, escleréticas azuladas (Figura 1) y manchas acré-
micas bien delimitadas en manos y cuello (Figura 2).

Los datos de laboratorio mostraron leucocitosis de 10.7
10°/uL, predominio neutrocitario de 8.81 10°/uL, DHL 171
Ul/Ly proteinas totales de 6.3 g/dL. Se realizé telerradiogra-
fia de térax con hallazgos compatibles con derrame pleural
loculado derecho, el cual se maneja por sonda endopleural
con gasto inicial de 350 cm?. El liquido pleural mostr6
exudado por leucocitos de 1,300 cel/mm?, predominio de
polimorfonucleares de 72%, glucosa de 50 mg/dL, LDH
de 1238 Ul/L y proteinas de 5.1 g/dL, por lo que se llegé al
diagnéstico de empiema loculado basal derecho.

Se procedi6 a realizar lavado y decorticacion por medio
de toracotomia posterolateral derecha. Considerando el
antecedente de Ol se tuvo extrema cautela con la movili-
zacion del paciente para su traslado y posicionamiento en

Figura 2: Mltiples manchas acrémicas en dedos de
mano izquierda de paciente.
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Figura 3: Cisura accesoria incompleta de I6bulo superior por toracotomia
(flechas).

la mesa quirdrgica, ademads de minimizar la movilizacién
cervical para el manejo de via aérea. La incision fue reali-
zada a nivel de sexto espacio intercostal, continuando con
una diseccién gentil por planos ingresando a cavidad tora-
cica, donde se observa l6culo posterobasal, conteniendo
liquido turbio, atrapamiento pulmonar de predominio en
I6bulo inferior por corteza 4 mm, se logra decorticar en
un 90%, con adecuada reexpansién pulmonar. La mani-
pulacién cuidadosa del parénquima pulmonar fue esencial
para la prevencién de complicaciones al realizar la técnica
quirtrgica. Un hallazgo incidental durante la cirugia fue la
presencia de cisura accesoria de [6bulo superior (Figura 3).

El paciente cursé con datos de fuga espiratoria for-
zada y enfisema subcutdneo leve durante su evolucién
posquirdrgica, resueltos espontdneamente. Se otorga el
alta al séptimo dia.

DISCUSION

Los pacientes con Ol representan un desafio quirdrgico.
Aunque el procedimiento no sea directamente en estruc-
turas 6seas, es de suma importancia tomar en cuenta la
fragilidad de los pacientes con esta condicién, sobre todo
en la movilizacién y posicionamiento, asi como en la ma-
nipulacién de la via aérea.

Las complicaciones hemorragicas son un aspecto
preoperatorio dificil de evaluar, ya que pueden presentar
tiempos de coagulacién y niveles plaquetarios normales.”
Este fenémeno es asociado a una disfuncién de las interac-
ciones celulares entre las plaquetas y endotelio debido a la
presencia de coldgeno anémalo, explicando el aumento de
la fragilidad capilar, una ineficiente agregacién plaquetaria
y a una contraccién defectuosa de los pequefos vasos.®”
La incidencia de didtesis hemorragica en Ol es de 10-30%,
lo cual representa un mayor riesgo de presentar sangrado
intraoperatorio. El uso de desmopresina intravenosa en
pacientes quirdrgicos con Ol, ha sido asociado con una
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disminucién de uso de paquetes plaquetarios y mejora
de la hemostasia."

Los pacientes con Ol pueden llegar a presentar difi-
cultades en el manejo de la via aérea durante la cirugfa.
Los factores que estan relacionados a este evento son la
megalocefalia, macroglosia, cuello corto, fragilidad 6sea y
ruptura de dientes.®"" Se debe tener en cuenta el alto riesgo
de presentar fracturas en la columna cervical al manipular
el cuello para la intubacién o movilizacién.®?

La Ol se ha asociado a un mayor riesgo de desarrollar
infecciones de vias respiratorias bajas. Un probable me-
canismo causal es la deformidad tordcica, la cual puede
contribuir a una disminucién de la funcién pulmonar.'

La cisura accesoria representa una variacion congénita
que generalmente ocurre entre segmentos broncopulmo-
nares.”” Normalmente estas cisuras pueden ser localizadas
por medio de tomografias computarizadas preoperatorias,
en este caso no pudo ser valorada por la presencia del em-
piema. Esta malformacién tan peculiar no ha sido descrita
en pacientes con Ol, la falta de informacién al respecto nos
impide asociar esta variacién con la patologfa en cuestion.

CONCLUSION

A pesar de que la Ol es una enfermedad rara, es importante
que el cirujano conozca las implicaciones fisiopatolégicas
de la enfermedad y las considere durante todos los tiempos
quirdrgicos. El manejo conjunto de un equipo multidisci-
plinario es indispensable para otorgar la mejor calidad de
atencion para estos pacientes.
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