Manejo de la Osteogénesis Imperfecta
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Caso Clinico (1)

Motivo de consulta

Nifia de 13 afos con sospecha de fractura de
MIl de 24h de evolucion.

Antecedentes

Osteogénesis imperfecta tipo IV

Fracturas mudaltiples: Subtrocanterea, fémur,
tibia, metatarsianos.

|IQx: Clavos telescopados, Fx tibia y peroné

No tratamiento habitual.
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Caso Clinico(ll)

Pruebas Evolucion y

Exploracion
fisica

complementarias Tratamiento
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* BEG - * RXAPyLAT * Inmovilizacion
 Aducciony RI - M | - ferula cruro-
en Ell ~+  -Fractura ~ pédica.
« No limitacion - metafisis | - * lbuprofeno
movimiento - distal fémur ~ 400mg/8h si
» Dolor 1/3 - izquierda ~ dolor
distal fémur ~+ -Osteopenia ’
. generalizada
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Osteogénesis imperfecta

Table 1: The International Nomenclature Grﬂllp for
Constitutional Disorders ICHG of the Skeleton 2009
: : > New Ol classification/0l type Phenotype
Epidemiologia " Vild mondeform
211 Severe, seen as perinatal
and lethal forms
3100, VI, VIO, IX. X, Bruck syndrome Moderately severe.
Type 1 progressively deformmng
41V, IV, VII XTI, XII, XIIT Moderate
3/V., osteoporosis-pseudoglioma syndrome, Moderate, calcification
CO L 1A1 Et : t ' idiopathic juvenile osteoporosis, Bruck of the mnterosseous
|Opa Ogenla syndrome Type 1 and Type 2 membranes seen
y y OI: Osteogenesis imperfect

COL1A2

(AD) Diagnostico

= Fragilidad 6sea
= Baja estatura

B o = Deformidad de craneo
clinicas = Escleras azuladas
= Aumento de laxitud ligamentosa
» Perdida auditiva

Xxe

Servicio de
° . Pediatria




Manejo terapéutico

——————————————————————————————————————————————————
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~« Manejo de ' « Coordinacion
~ fracturas ' necesidades
~+ Clavos asistenciales
~endomedulares « Seguimiento
telescopados
............................. Pediatria
AP

Rehabilitacion § Aspectos
S y Terapia PSICO-
| ocupacional | Sociales
~+ Aumentar grado * Reducir
- independencia estigma
-+ Reducir fracturas - Adaptacion
= escolar
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Manejo Farmacoldgico: Prevencidn de

fracturas

 Pamidronato i.v. 0.5-1mg/kg/dia (3 dias
consecutivos) cada 2-4 meses. Dosis

anual 9 mg/kg
» Acido zalendrénico cada 6 meses
* Risendronato/Alendronato oral
* Inicio de 2 a 4 afos

» GH, trasplante células hematopoyéticas,
Denosumab

* Hipocalcemia

« Sintomas
pseudogripales

« Aumento de peso
Uveitis

* Distrés
respiratorio
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Seguimiento

Desde el inicio

-Control de .

‘crecimiento y N e
‘perimetro craneal. DenS|tor.r1etr|a ~ 1— |
-Evaluacién auditiva -Eva!uaC|on,aud|t|va -Espirometria anual
‘los 9 meses. -Espirometria -ECG cada 2 afios

| -Radiografias 0seas

, -Evaluacion
""""""""""""""""""""""""" oftamoldgica
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« Tipo de Ol
« Afectacion respiratoria
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Conclusiones

La Ol requiere un abordaje multidisciplinar

coordinado por su Pediatra
& & & 4

Se debe hacer un seguimiento estrecho e integral

para solventar complicaciones
o A 4 & & 4

Principal tratamiento disminucion de fracturas:

bifosfonatos i.v.
T A A A & & 4
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