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Introducéao

Osteogénese imperfeita (Ol) € uma desordem genética
do tecido conjuntivo causada por um defeito na sintese
do colageno tipo 1." E uma doenca rara, ocorrendo um
caso em cada 15.000 a 20.000 nascimentos, e sua pre-
valéncia é de 1 em 200.000 individuos.? A caracteristica
mais marcante dessa entidade € a ocorréncia de fraturas
multiplas decorrentes de pequenos traumas. Em alguns
casos esta também associada a desproporcoes faciais que
necessitam de intervencdes cirdrgicas por razoes estéti-
cas e funcionais.3

A sindrome de Van der Hoeve-de Klein (VHK) ocorre em
pacientes portadores de osteogénese imperfeita que apre-
sentam fragilidade oOssea associada a escleras azuladas e
hipoacusia condutiva. Segundo a classificacao de Sillence,
trata-se da forma mais benigna e comum de Ol, correspon-
dendo a aproximadamente 70% dos casos.2

Na literatura, existem poucos relatos de cirurgias nasais
em portadores de desordens dsseas genéticas. Em relacao
a osteogénese imperfeita, apenas trés casos de rinossep-
toplastia foram reportados neste grupo de pacientes até o
momento.

Os autores relatam o caso de um paciente portador da
sindrome de VHK submetido a rinosseptoplastia fechada
para correcao de deformidades 6sseas e melhora de suas
condicdes estéticas e respiratdrias (fig. 1).

Figura 1 Superior: Vista anterior e perfil esquerdo, pré-operato-
rio; Inferior: Vista anterior e perfil esquerdo, pos-operatorio.
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Apresentacao do caso

ECMS, 16 anos, masculino, branco, procurou o servico de
otorrinolaringologia com queixas estéticas em relacao ao
dorso nasal, roncos noturnos e respiracao oral. Apresentava
historia de fraturas dsseas multiplas e referia anteceden-
te pessoal e familiar de osteogénese imperfeita. O exame
fisico constatou escleras de coloracdo azulada, desvio de
septo nasal a direita e dorso nasal proeminente. A otoscopia
estava normal bilateralmente. Na audiometria foi verificada
disacusia condutiva moderada bilateral e simétrica, plana,
com gap aéreo-o6sseo de 30 dB, indice de reconhecimento
da fala de 100% e limiar de recepcao da fala de 50 dB bila-
teralmente.

Foi realizada rinosseptoplastia fechada com exérese de
4 mm de dorso osteocartilaginoso. A ponta foi trabalhada
via delivery, com lateralizacao de domus em 3 mm e co-
locacao de strut columelar de origem septal fixado com
ponto intercrural. Procedeu-se a colocacao de splint nasal
bilateral e as osteotomias laterais e paramedianas. Os 0ssos
nasais e o processo frontal da maxila nao se quebraram com
a facilidade esperada durante as osteotomias e também nédo
se cominutaram.

A cirurgia foi realizada sem intercorréncias. Foi manti-
da fixacao cuidadosa das cartilagens nasais e mobilizacao
limitada dos ossos por dez dias. O pds-operatoério evoluiu
com boa consolidacao da fratura e o grau de satisfacao do
paciente foi avaliado pelo questionario Rhinoplasty Outco-
mes Evaluation (ROE).5 Cada pergunta do questionario foi
respondida antes da cirurgia, obtendo-se uma pontuacao de
37,5. Apos seis meses da cirurgia, o questionario foi reapli-
cado e a pontuacao foi de 87,5, considerada um resultado
excelente de acordo com a escala.

Discussao

Apesar de a rinoplastia ser um dos procedimentos cir(r-
gicos mais frequentes em todo o mundo, existe uma de-
ficiéncia de conhecimentos em relacédo a cirurgias nasais
em pacientes com desordens oOsseas. Na literatura, so-
mente trés casos de rinosseptoplastia foram reportados
em pacientes com osteogénese imperfeita, sendo dois de-
les relatados antes de 1977, e o terceiro em 2000, sendo

que, neste Ultimo, optou-se por proceder com fraturas
em galho verde ao invés de osteotomias.® O caso relatado
consiste em uma rinosseptoplastia fechada com osteoto-
mias, onde a dificuldade de realizacao das fraturas e da
retirada do dorso 6sseo cartilaginoso foi equivalente a
de um paciente isento da patologia. A consolidacao dssea
foi confirmada por tomografia e o grau de satisfacao do
paciente considerado excelente, de acordo com o ques-
tionario ROE.

Comentarios finais

Apresentamos uma experiéncia bem-sucedida de rinossep-
toplastia fechada em paciente com sindrome de VHK, no
qual foram realizadas osteotomias e, apesar da estrutura
0ssea desmineralizada e delgada tipica da doenca, a con-
solidacao 6ssea ocorreu dentro do prazo esperado e bons
resultados funcionais e estéticos foram atingidos.
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