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1. ANTECEDENTES 

La osteogénesis imperfecta engloba un conjunto de enfermedades hereditarias 

producidas por un desorden heterogéneo del tejido conectivo que afecta a la producción 

de colágeno tipo I. 

Es la enfermedad hereditaria asociada a fragilidad ósea más frecuente de la 

infancia1. Actualmente es una de las displasias óseas comunes, afectando 

aproximadamente de 6 a 7 por 100.000 personas y se presenta en 1/10.000 a 1/20.0002,3 

nacidos vivos, también es  conocida como la “Enfermedad de los huesos de Cristal”, 

afecta en igual proporción al género masculino y femenino4. 

La referencia más temprana de Osteogénesis Imperfecta (OI) se remonta al año 1000 

aC. con hallazgos compatibles en restos momificados de un niño egipcio5. En 1751 

Muys6 describe un recién nacido con múltiples fracturas en las extremidades, al 

nacimiento de un embarazo  y parto normal. Ekman en su tesis doctoral de 1788, 

describe una familia de tres generaciones con fragilidad ósea7,8 pero no fue hasta 1833, 

Lobstein9 fue el primero que comprendió la fisiopatología y que la llamó “Enfermedad de 

Lobstein”. En 1849 Willem Vrolik fue el primero en introducir el término latino 

“osteogénesis imperfecta”10.  

2. MARCO TEÓRICO 

2.1. GENERALIDADES 

La Osteogénesis Imperfecta (OI) tiene la característica común de la mutación 

genética que lleva a una formación defectuosa del colágeno o una reducción cuantitativa 

en su formación.  

El colágeno tipo I es la proteína más abundante en hueso, piel y otros tejidos que 

proporciona resistencia y estructura a cuerpo. 

La Osteogénesis imperfecta es un trastorno sistémico del tejido conectivo, caracterizado 

por una densidad ósea menor y variabilidad de la fragilidad ósea, resultando en mayor 

susceptibilidad para fracturas óseas, compresiones vertebrales, deformidades variables 
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de los huesos largos, columna y costillas además de deficiencia sustancial en el 

desarrollo pondo-estatural.  

Debido a alteración de los tejidos conectivos existe un amplio complejo de 

características secundarias asociadas que se superponen, como escleras azules, 

pérdida auditiva conductiva o sensorial, dentinogénesis imperfecta, maloclusión basilar, 

estrechamiento del foramen magnum, escoliosis, alteración de la función pulmonar, 

anomalías de la válvula cardíaca, debilidad muscular y laxitud ligamentaria11 

2.2. ETIOPATOGENIA 

El colágeno tipo I  es el componente proteico principal de la matriz extracelular en 

hueso, piel y tendón: se secreta principalmente por osteoblastos, fibroblastos dérmicos 

y tenocitos. 

La estructura del colágeno tipo I, consiste principalmente en dos cadenas alfa-1 y dos 

cadenas alfa-2, que se acoplan juntas en una hélice semirrígida, siendo los genes COL 

1A1 y COL 1A2, responsables de su expresión. 

El 90 % de los casos de OI se debe a mutaciones autosómicas dominantes en uno 

de los dos genes que codifican las cadenas alfa. El 10 % restante se deben a mutaciones 

autosómicas recesivas o son de causa desconocida12 

Las mutaciones en COL1A1 y COL1A2 puede resultar en la síntesis de una cantidad 

reducida de colágeno tipo I normal (defecto cuantitativo) o en la producción de moléculas 

de colágeno con estructura alterada (defecto estructural). Los defectos cuantitativos 

están asociados con la osteogénesis imperfecta tipo I, más leve, mientras que los 

defectos estructurales de colágeno puede causar la gama completa de deformaciones 

moderadas y progresivas de tipo IV y tipo III, respectivamente, así como tipo letal II.13 

2.3. CLASIFICACIÓN 

Sillence et al14 (1979) clasificó cuatro síndromes de acuerdo a características 

clínicas, radiográficas y patrón de herencia, como tipo I a IV. Esta clasificación fue 

expandida en 2004 con los avances de la genética, reconociendo los tipos V a VII, el tipo 
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VIII fue propuesto en 200715,16 y, posteriormente los tipos IX a XVII fueron descritos 

subsecuentemente.2,17 

El enfoque genético-funcional, en el que los tipos de Sillence I-IV (osteogénesis 

imperfecta clásica) se reservan para las mutaciones en COL1A1 o COL1A2, y a los 

nuevos genes se les asignan números de tipo adicionales1. 

Tabla 1. Clasificación de los tipos de Osteogénesis Imperfecta y características 

clínicas principales 

Tipo de OI Herencia Gen Severidad y 

característica 

clínica principal 

Anormalidades 

bioquímicas 

I Autosómico 

dominante 

COL1A1 Medio. Estatura 

normal o corta sin 

deformidades o 

pequeñas 

deformidades 

Reducción del 50 

% de colágeno 

tipo I 

II Autosómico 

dominante 

COL1A1 

COL1A2 

Letal. Mineralización 

mínima, deformidad 

de huesos largos, 

costillas con cuentas  

Alteraciones 

estructurales del 

las cadenas de 

colágeno tipo I, 

con 

sobremodificación 

del colágeno 

III Autosómico 

dominante 

Autosómico 

recesivo 

COL1A1, 

COL1A2 

Severa. 

Deformación ósea 

progresiva 

Alteraciones 

estructurales de 

las cadenas de  

colágeno tipo I, 

con 

sobremodificación 

del colágeno 

IV Autosómico 

dominante 

 

COL1A1, 

COL1A2 

Severidad 

moderada con 

estatura corta 

Alteraciones 

estructurales de 

las cadenas de  
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colágeno tipo I, 

con 

sobremodificación 

del colágeno 

V Autosómico 

dominante 

 

IFITM5 Severidad variable. 

Calcificación de la 

membrana interósea 

del antebrazo, 

Formación de callos 

hiperplásicos 

Mineralización 

mal regulada 

VI Autosómico 

recesivo 

 

SERPINF1 Moderado a severo. 

Acumulación de 

osteoide no 

mineralizado. 

Biopsia muestra 

patrón de escamas 

de pescado 

Defectos en las 

moléculas de 

señalización que 

regulan la 

homeostasis ósea 

Tipos de OI clasificados  usando distinción molecular 

VII Autosómico 

recesivo 

CRTAP Severo a letal. 

Rizomelia 

Defectos en el 

complejo 

colágeno prolil-3-

hidroxilación 

VIII Autosómico 

recesivo 

P3H1 Severo a  letal. 

Rizomelia, coxa 

vara, metáfisis en 

palomitas de maíz.  

Defectos en el 

complejo 

colágeno prolil-3-

hidroxilación 

IX Autosómico 

recesivo 

PPIB Severo. Fémures 

cortos, arqueados; 

arqueamiento 

anterior de las tibias 

Defectos en el 

complejo 

colágeno prolil-3-

hidroxilación 

X Autosómico 

recesivo 

SERPINH1 Severo Defectos del 

colágeno 

chaperona con 
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reticulación 

anormal del 

colágeno 

XI Autosómico 

recesivo 

FKBP10 Moderado a severo. 

Contracturas 

articulares. Biopsia: 

estructura laminar 

distorsionada y 

patrón en escamas 

de pescado 

Defectos del 

colágeno 

chaperona con 

reticulación 

anormal del 

colágeno 

XII Autosómico 

recesivo 

SP7 Severidad 

moderada 

Defectos en la 

diferenciación de 

osteoblastos 

XIII Autosómico 

recesivo 

BMP1 Severa Defecto de 

escisión del 

colágeno C 

propéptido 

XIV Autosómico 

recesivo 

TMEM38B Moderado a severo Defecto del canal 

de calcio 

XV Autosómico 

recesivo 

WNT1 Moderado a severo. 

También presentan 

malformaciones 

encefálicas 

Defectos en las 

moléculas de 

señalización que 

regulan la 

homeostasis ósea 

XVI Autosómico 

recesivo 

CREB3L1 Severo. Fracturas 

perinatales, 

Múltiples fracturas 

de huesos tubulares 

con apariencia 

ampliada de 

acordeón 

Defectos en el 

transductor de 

estrés ER que 

regula la 

expresión de 

procolágeno tipo I 
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No 

clasificado 

Autosómico 

recesivo 

PLOD2 Moderado a severo. 

Contracturas 

articulares 

Defectos en la 

modificación post-

translacional y 

reticulación del 

colágeno. 

No 

clasificado 

Relacionado 

X 

PLS3 Osteoporosis con 

fracturas, 

clínicamente 

encubierto por OI 

Mecanismo 

desconocido 

No 

clasificado 

Autosómico 

recesivo 

SPARC Moderado a severo. 

Escoliosis de inicio 

temprano 

Mecanismo 

desconocido 

 

2.4. FISIOPATOLOGÍA 

La característica distintiva es la alta fragilidad ósea que surge de una densidad 

ósea baja y anomalías en las propiedades del material óseo. A escala microscópica, los 

estudios histomorfométricos demostraron que la disminución de la masa ósea se refleja 

en una disminución de la anchura cortical y del volumen del hueso esponjoso en niños 

con osteogénesis imperfecta de Sillence clásica, así como en forma recesiva tipo VII y 

tipo VIII18,19 

El recambio óseo aumenta debido a la presencia de un mayor número de 

osteoblastos y osteoclastos, mientras que la producción de matriz a nivel de una sola 

célula se reduce notablemente.  

Como la matriz extracelular contiene principalmente colágeno, el espacio total 

restante para el agua entre las moléculas de colágeno y las partículas minerales 

disminuye en la osteogénesis imperfecta20, lo que hace que el hueso sea más rígido. 

Además, los enlaces cruzados de colágeno están alterados, lo que también es probable 

que aumente la fragilidad del tejido óseo 21. 
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El aumento de la vulnerabilidad a las fracturas podría explicarse por anomalías de 

la matriz mineralizada en diferentes niveles, afectando a las estructuras que 

normalmente dificultan la propagación de grietas22. 

2.5. CUADRO CLÍNICO 

Las características comunes asociadas con la enfermedad, incluyen: escleras 

azules o grises, piel delgada, dientes opalescentes (dentinogénesis imperfecta), 

hipoacusia presenil, articulaciones hiperextensibles, anomalías de la válvula cardíaca y 

deformidades torácicas y espinales 12. 

Los signos de un trastorno generalizado del tejido conectivo: como estatura baja, 

macrocefalia relativa, esclerótica azul, configuración característica facial o torácica, 

pérdida de audición, escoliosis y sarcopenia son variables. 

Existen rasgos característicos de los diferentes tipos de osteogénesis imperfecta que 

permiten distinguirlos.  

 Tipo I: el más leve y más común, de tipo autosómico dominante, se caracteriza 

por fracturas óseas durante la infancia por la deambulación, resultado de traumas 

leves; los individuos tienen una estatura casi normal, poca deformidad ósea y 

escleras azules4,23; la osteoporosis está presente durante toda la vida 24. 

 Tipo II: es la mutación más grave, con cambios óseos, que se hacen evidentes a 

las 15 semanas de gestación, puede ocurrir la muerte intraútero o en las primeras 

24 horas posteriores al nacimiento por problemas respiratorios4. 

 Tipo III: es el segundo en gravedad, las fracturas durante la infancia son comunes 

y persisten a lo largo de la vida, resultando en falla de crecimiento progresivo y 

deformidad ósea, con arqueamiento de huesos largos, enanismo y cifoescoliosis 

severa provocando alteraciones respiratorias y cardiovasculares. Su herencia es 

de tipo autosómico recesivo y autosómico dominante12 

 Tipo IV: tiene herencia autosómica dominante, carece de deformidades 

progresivas, tienen estatura baja en forma moderada 24. Se encuentra entre el tipo 

I y III, en relación a gravedad12. 
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2.5.1. Alteraciones cardíacas 

Las válvulas cardíacas, las cuerdas tendinosas, el anillo fibroso y el tabique 

interventricular contienen colágeno tipo I25 constituyendo el 85 % del músculo cardíaco, 

proporcionando la rigidez a la pared ventricular. 

Las fibras de colágeno en el miocardio ventricular contribuyen a la tracción y 

mantienen la arquitectura de los miocitos. Los pacientes con OI tienen un menor diámetro 

de hasta 42 % del colágeno, provocando diferencias importantes en la relación estrés-

tensión de la pared ventricular. Algunos estudios demuestran también aumento 

compensatorio del colágeno tipo III26 

La aorta 27; existen informes de disección aórtica, ruptura ventricular izquierda y 

aórtica o incompetencia de la válvula mitral 26,28,29,30 

La anomalía cardíaca específica más frecuente de OI es la dilatación de la raíz 

aórtica 31 

2.5.2. Alteraciones de la columna vertebral  

Las deformidades de la columna vertebral ocurren entre el 39% y el 78% de todos 

los pacientes con OI, dependiendo la gravedad de la enfermedad según el tipo de 

Sillence 32. 

Los pacientes jóvenes tienen un alto riesgo de desarrollar deformidades 

progresivas de la columna vertebral, como la escoliosis. La prevalencia es del 25% a la 

edad de cinco años, alcanzando hasta el 80% en la adolescencia33,34,35. 

La cifosis debida al colapso vertebral puede plantear un problema en el 

crecimiento.  

El colapso espinal en escoliosis severa puede llevar a un deterioro de la función 

pulmonar, y la enfermedad pulmonar restrictiva es una de las causas más comunes de 

muerte en pacientes jóvenes con OI, representando el 68% de las muertes, en gran parte 

relacionadas con la pared torácica y las deformidades de la columna vertebral 36-38. 
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Uno de los puntos importantes es la presencia de trastornos de la columna cervical 

en niños con OI, que se pueden dividir en tres patologías principales: invaginación 

basilar, inestabilidad atlantoaxial y fracturas de la columna cervical. 

La invaginación basilar puede interferir con las vías de circulación del líquido 

cefalorraquídeo dando como resultado: dilatación ventricular e hidrocefalia secundaria; 

aumento de presión en el  cerebelo que produce alteración cerebelosa bilateral; 

compresión del tronco cerebral que causa déficit de los nervios craneales inferiores 

(pares craneales); alteración del centro respiratorio; compresión de la médula espinal; y 

muerte súbita 39,40.  

Los signos y síntomas de invaginación basilar y asentamiento craneal pueden 

incluir: dolor de cabeza (76%), disfunción de nervio craneal inferior (68%), hiperreflexia 

(56%), tetraplejía (48%), ataxia (32%), nistagmo (28%), y escoliosis (20%). La 

compresión del tronco encefálico ventral se observó en el 84% y la hidrocefalia en el 

32%. 

La espondilólisis y la espondilolistesis se han encontrado en pacientes con OI casi 

exclusivamente en el nivel L5. En la literatura, las tasas de incidencia varían de 5.3% a 

10.9%41,42. Abelin et al43 compararon el equilibrio sagital de la columna vertebral en 

pacientes con OI y una cohorte normal. Encontraron un aumento en la cifosis T5-T12 en 

los pacientes con OI y lordosis lumbar igual en comparación con la del grupo control. 

Hatz et al42 evaluaron radiografías laterales de la columna vertebral en 110 pacientes 

con OI para caracterizar las deformidades lumbares y la espondilólisis/espondilolistesis. 

Encontraron una incidencia del 8,2% de espondilólisis a una edad promedio de 7,5 años. 

La espondilolistesis ocurrió en 12 pacientes (10.9%) a una edad promedio de 6.4 años, 

con 92% de esos pacientes ambulatorios. La espondilolistesis ocurrió a nivel de L5-S1 

en 11 pacientes. Los autores no encontraron que un tipo específico de OI tuviera una 

mayor incidencia de espondilolistesis que otros tipos, aunque siete de los nueve 

pacientes con espondilólisis tenían OI tipo III.  

La relevancia clínica y la historia natural de la espondilólisis y la espondilolistesis 

en pacientes con OI no están claras en la literatura, y la información sobre las 

indicaciones y técnicas quirúrgicas solo está disponible en informes de casos escasos. 



17 
 

2.5.3. Alteraciones hematológicas 

Los defectos de la coagulación asociados con la OI resultan en un aumento de la 

fragilidad capilar, contracción defectuosa de los vasos sanguíneos pequeños después 

de la lesión y agregación plaquetaria defectuosa44  

Evensen et al.45 reveló que las anomalías más comunes eran aumento de la 

fragilidad capilar (35%), disminución de la retención de plaquetas (33%) y reducción del 

antígeno relacionado con el factor VIII (23%). Otros incluyen: cofactor reducido de ristocetina, 

agregación plaquetaria deficiente inducida por colágeno y tiempo de sangrado prolongado. 

En casos raros, puede producirse una coagulación intravascular diseminada, 

considerando esta complicación potencialmente fatal durante el intraoperatorio46. 

2.5.4. Alteraciones torácico-pulmonares 

El colapso espinal en la escoliosis severa puede conducir a un deterioro de la 

función pulmonar, y la enfermedad pulmonar restrictiva es una de las causas más 

comunes de muerte en pacientes jóvenes con OI, representando el 68% de las muertes, 

en gran parte relacionadas con la pared torácica y las deformidades espinales36,38. 

Mientras que en la escoliosis idiopática una disminución en la función pulmonar y la 

capacidad pulmonar general solo ocurre en curvas muy grandes (> 90 °) o escoliosis de 

inicio temprano, en OI, la función pulmonar restrictiva puede ocurrir en curvas tan 

pequeñas como 60°, también debido a costillas concomitantes y deformidades de la 

pared torácica47. La prevalencia de escoliosis en la población con OI varía de 39 a 80 % 

según el estudio38. Rara vez se observa en menores de 6 años y puede progresar 

rápidamente después de ser diagnosticada35. Las curvas torácicas simples son el tipo 

más frecuente de curva de escoliosis que se encuentra en pacientes con OI tipo I: 97% 

son curvas torácicas simples, mientras que en pacientes con OI tipo III, el 58% de las 

curvas están en la región torácica33 

Los pacientes con OI que tienen escoliosis marcada pueden desarrollar 

enfermedad pulmonar obstructiva y mostrar una disminución progresiva de los 

parámetros de la función pulmonar. 
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La enfermedad pulmonar se observa en individuos sin escoliosis, lo que sugiere 

que el defecto pulmonar podría ser intrínseco a la enfermedad y no solo la consecuencia 

de la escoliosis 48 

Widmann et al.38 en 1999 determina la correlación fuerte entre escoliosis torácica 

con la disminución de la capacidad vital prevista, esta disminución significativa en la 

capacidad vital por debajo del 50% ocurrió en una curva de magnitud de 60°. La cifosis 

y la deformidad de la pared torácica no fueron predictivas de la disminución de la función 

pulmonar. 

2.5.5. Alteraciones sensoriales 

La mitad de los pacientes con OI desarrollan pérdida de la audición, generalmente 

entre la segunda y la cuarta décadas de vida. La sordera conductora se asocia 

frecuentemente con cambios óseos que afectan la región de la ventana oval y conducen 

a la fijación de la placa de apoyo del estribo debido al adelgazamiento, la atrofia y las 

fracturas del estribo. La pérdida auditiva conductiva inicial puede evolucionar hacia una 

pérdida auditiva mixta (conductiva y neurosensorial). Todos los pacientes con 

osteogénesis imperfecta deben ser evaluados de forma regular, comenzando en la 

infancia, y referidos para audífonos, cirugía de estribo o implantes cocleares, según sea 

necesario. 

2.5.6. Alteraciones dentales 

La dentinogénesis imperfecta tipo I, es una alteración del desarrollo de la dentina 

que se asocia con la osteogénesis imperfecta causada por defectos estructurales de 

colágeno. 

La dentinogénesis imperfecta tienen una coloración grisáceo a amarillo-marrón 

variable debido a la dentina anormal defectuosa que brilla a través de la esmalte 

translucido debido a la dentina poco mineralizada, el esmalte se fractura con frecuencia, 

lo que conduce a un rápido desgaste de los dientes incluso hasta la encía. 
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Características clínicas 

Estatura Corta o normal 

Desproporción entre extremidades, estatura y 

largo de torso 

Sistema óseo Malformaciones de huesos largos 

Angulaciones y arqueamiento de huesos largos 

Costillas arrosariadas 

Pectus carinatum o excavatum 

Callos óseos hiperplásicos 

Coxa vara 

Rizomelia 

Osteoporosis 

Fracturas múltiples 

Articulaciones laxas 

Músculos débiles 

Columna vertebral Cifosis 

Escoliosis 

Invaginación basilar 

Inestabilidad cervical 

Fracturas o compresiones de cuerpos vertebrales 

Espondilolistesis  

Alteraciones 

cardíacas 

Disfunción ventricular (Fracción de eyección 

disminuida) 

Alteraciones valvulares 

Prolapsos valvulares 

Alteraciones de la raíz aórtica 

Alteraciones 

respiratorias/torácicas 

Enfermedad respiratoria obstructiva, restrictiva o 

mixta 

Tórax en forma de barril 

Sistema sensorial Pérdida auditiva 

Escleras azules, grises o moradas 
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Boca: dientes quebradizos y translúcidos 

Mayor sensibilidad al frío o calor, con mayor 

sudoración 

 

2.6. DIAGNÓSTICO 

El examen clínico y la revisión de las radiografías de huesos largos, cráneo, tórax, 

así como la evaluación de la dentición proporcionan las bases para el diagnóstico clínico. 

Los signos de un trastorno generalizado del tejido conectivo (como estatura baja, 

macrocefalia relativa, esclerótica azul, configuración característica facial o torácica, 

pérdida de audición, escoliosis) son variables. 

El diagnóstico en la infancia y en la adolescencia, puede ser más difícil por una 

presentación más leve. Los diagnósticos diferenciales incluyen: leucemia, displasia 

fibrosa y osteoporosis juvenil idiopática, esta última con remisión espontánea. 

El cultivo de células de fibroblastos de muestras de biopsia de piel ahora se puede 

utilizar para detectar anomalías moleculares de colágeno, en aproximadamente un 85 % 

de los pacientes con OI.49 

Criterios Diagnósticos 

Criterios Mayores Criterios Menores 

Escleras Azules Sordera 

Dentinogénesis imperfecta Laxitud ligamentaria 

Osteoporosis (signo cardinal) Escoliosis 

Angulaciones y Fracturas múltiples 

de los huesos largos 

Otras: equimosis, sudoración 

excesiva, estreñimiento 

 

2.7. OPCIONES TERAPEÚTICAS 

En la actualidad carece de un tratamiento curativo. Los tratamientos quirúrgicos, 

rehabilitador y farmacológico van dirigidos a mejorar en lo posible la calidad de vida de 

los pacientes. 
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El tratamiento de la OI se fundamenta en dos pilares: 

 Tratamiento farmacológico: basado en el empleo de fármacos que buscan 

mejorar la calidad del hueso, incrementando la densidad ósea, utilizando los 

bifosfonatos que son análogos sintéticos de pirofosfato que inhiben la resorción 

ósea mediada por osteoclastos, en la superficie endóstica del hueso mediante la 

unión a la hidroxiapatita. El tratamiento incluye a los niños que tienen un 

diagnóstico de OI tipo III o IV, o que han tenido cuatro grandes fracturas en dos 

años. Se recomienda el uso del ácido zoledrónico. Otros como el risendronato, 

alendronato y pamidronato, no se ha establecido claramente su utilidad en la OI. 

El máximo beneficio aparece en los primeros tres a cuatro años del tratamiento. 

No se debe administrar bifosfonatos a los niños que han sido sometidos 

recientemente a cirugías. Se recomienda que el niño reciba al menos cuatro 

sesiones de bifosfonatos antes de someterse a cirugía electiva. 

 Tratamiento quirúrgico ortopédico: las metas incluyen el tratamiento de 

fracturas y la prevención o corrección de deformidades óseas. Se recomienda el 

enclavado intramedular con osteotomía para corregir el arqueamiento severo de 

los huesos largos o en aquellos niños que con fracturas repetidas los huesos 

largos. El enclavamiento puede realizarse con clavos telescópicos o no 

telescópicos.  

La utilización de clavos de Fassier-Dubal, tienen la ventaja de su colocación 

percutánea, minimizando el trauma, permitiendo la reparación de varios huesos 

en la misma sesión50. No obstante los clavos telescópicos tienen una alta 

incidencia de migración, quizás debido a la pobre calidad del hueso51. Otro tipo de 

dispositivo empleado son las agujas no expandibles de Kirchner, que se colocan 

en las OI graves con retraso de crecimiento. 

 

2.8. CONSIDERACIONES ANESTÉSICAS  

La presencia de múltiples complicaciones durante la infancia y adolescencia, el 

paciente con OI tiene varios momentos para abordaje quirúrgico tanto ortopédico como 

cardiovascular y rehabilitación oral, con el consiguiente desafío en el manejo para el 
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anestesiólogo. Esto requiere un equipo multidisciplinario con estrecha comunicación en 

el manejo de los diferentes estadios pre-trans y postoperatorio, así como el período de 

rehabilitación. 

Existen múltiples consideraciones para el anestesiólogo al abordar un paciente 

con OI, que requieren enfoques dirigidos y preparación específica. 

2.8.1. Evaluación preoperatoria del paciente 

Las características específicas preoperatorias que deben ser consideradas por el 

equipo anestésico son: 

 anomalías de las vías respiratorias 

 problemas del sistema nervioso central 

 estado laboratorial 

 potenciales anomalías cardiovasculares. 

Antecedentes referidos por los padres pueden brindan información invaluable con 

respecto a las experiencias anestésicas anteriores y el control del dolor. 

2.8.1.1. Vía aérea 

La evaluación de la vía aérea es importante para prevenir lesiones y anticipar 

posibles dificultades en la vía aérea. 

Las características pueden incluir dismorfismo facial, apnea del sueño52 

megalocefalia, macroglosia, inestabilidad cervical, cuello corto53, dentinogénesis 

imperfecta y traqueomalacia.  

2.8.1.2. Sistema nervioso central 

Existe mayor riesgo de complicación en el manejo de la vía aérea por la  

posibilidad de inestabilidad de la columna cervical. El cráneo puede asentarse en la unión 

craneovertebral causando compresión del tronco cerebral 54,55, subluxación e hidrocefalia. 

Tienen riesgo de compresión del tronco encefálico que conduce a cambios neurológicos 

severos, cambios respiratorios, angustia e incluso muerte súbita.56 
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Un estudio demostró anomalías en la base del cráneo en los cuatro tipos de OI61. 

Los autores informaron que el 26% de los pacientes tenían al menos una anormalidad; 

específicamente, 16% tenía platibasia, 6% tenía impresión basilar y 4% tenía 

invaginación basilar. Se recomiendan radiografías basales de cráneo lateral-columna 

cervical en todos los pacientes con OI antes de cumplir los 6 años. Se debe completar el 

examen de la columna cervical para detectar dolor y rango de movimiento natural, 

incluyendo radiografías de columna cervical, evaluando también la presencia y/o 

necesidad de un collarín cervical. 

La anestesia general a un paciente con compresión del tronco encefálico es 

mandatorio,  especialmente si el compromiso respiratorio ya está avanzado y las vías 

neurológicas están interrumpidas. La translocación de la columna cervical distorsionará 

las vías respiratorias, acortará la distancia entre la barbilla y el pecho, y limitará el 

movimiento del cuello, haciendo una intubación ya difícil aún más desafiante. La 

sobreextensión del cuello puede conducir a la compresión de la arteria vertebral, lo que 

resulta en isquemia cerebral. 

La intubación con fibra óptica o el uso de una máscara laríngea debe 

considerarse.56. El drenaje cerebroespinal puede verse comprometido, lo que lleva a un 

diagnóstico de hidrocefalia y aumento de la presión intracraneal. En casos como este, el 

uso del agente de inducción preferido para pacientes con osteogénesis imperfecta 

(ketamina) estaría contraindicado54. 

2.8.1.3. Sistema cardiovascular 

Las anomalías cardiovasculares se han asociado con trastornos del tejido 

conectivo, incluida la insuficiencia aórtica/dilatación de la raíz, regurgitación mitral38 y 

prolapso. Defectos septales tipo auricular y ventricular también se han descrito.  

Fokestald et al60, realizan un estudio de cohorte basado en registros a nivel 

nacional en 36 años, registrando 687 casos de pacientes adultos con OI, con 3435 

personas de referencia. Dentro de sus resultados determinan un mayor riesgo de 

enfermedades cardiovasculares (insuficiencia cardíaca, regurgitación de válvula mitral, 

insuficiencia de válvula aórtica y fibrilación auricular) en personas con OI en comparación 
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con la población general. Sugiriendo que la colagenopatía sistémica en OI, puede ser 

parte de la patogénesis de enfermedad cardiovascular en OI.  

Todo lo anterior indica que es prudente realizar un estudio ecocardiográfico para 

descartar anomalías cardíacas estructurales y funcionales ventriculares en pacientes con 

OI antes de una intervención quirúrgica.  

2.8.1.4. Función pulmonar 

Otras deformidades de la columna vertebral y costillas presentes o adquiridas de 

forma congénita a partir de fracturas pueden producir anomalías de la pared torácica, 

cifoescoliosis y enfermedad pulmonar restrictiva38. 

Widmann et al38 evaluaron a pacientes con OI y encontraron que la severidad 

creciente de la escoliosis se correlacionaba con una disminución en la función pulmonar, 

específicamente la capacidad vital, lo que conduce a una enfermedad pulmonar 

restrictiva. La capacidad vital fue del 78% menor a lo previsto, cuando la escoliosis 

torácica era menor a 40° y cambió al 41% menor de lo previsto cuando la escoliosis 

torácica fue mayor a 60°. Los autores no encontraron una correlación directa entre la 

función pulmonar y la cifosis o la deformidad de la pared torácica38. Así, pacientes con o 

en los que se sospecha que tienen deformidades vertebrales o de la pared torácica deben 

evaluarse por espirometría como mínimo. Si se identifica una enfermedad restrictiva u 

obstructiva, los pacientes deben tratarse de acuerdo con las pautas específicas de cada 

órgano. La evidencia reciente sugiere que la función pulmonar disminuye en la 

osteogénesis imperfecta con la edad. 

2.8.1.5. Evaluación laboratorial 

Está documentado las tendencias de sangrado y hematomas en pacientes con OI, 

por lo tanto las pruebas de función plaquetaria deben realizarse previa cirugía. Sin 

embargo la hemorragia puede ocurrir en el intraoperatorio y postoperatorio a pesar de 

tiempos de coagulación normales46 

Los recuentos plaquetarios disminuidos requieren la optimización prequirúrgica, con 

concentrados plaquetarios. Puede existir disminución de la producción de factor VIII y 
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deficiencias de otros factores de coagulación, que se debe corregir en el preoperatorio 

con plasma fresco congelado, que incrementarán aproximadamente 2 a 3 % por unidad 

administrada57, también se puede administrar crioprecipitados, que se prepara a partir 

de plasma que contiene fibrinógeno, factor de Von Willebrand, factor VIII, XIII y 

fibronectina58. En pacientes con deficiencia del factor VII, se debe evaluar la 

administración de desmopresina y el factor VIIa, que han sido eficaces para tratar un 

trastorno hemorrágico agudo 44,59 

Pacientes con administración de bifosfonatos, el tratamiento se debe evitar 

durante al menos una semana antes de la operación, ya que puede provocar un aumento 

del sangrado intraoperatorio. 

La anemia, presente en forma leve, que puede ser secundario a la enfermedad 

crónica, consideración importante en conjunto al tipo de cirugía y técnica ortopédica, 

huesos abordados y duración de la cirugía, para la solicitud y transfusión de 

hemoderivados durante el transoperatorio. 

2.8.2. Premedicación anestésica 

El  diazepam vía oral o via intravenosa se prefiere en lugar de midazolam, para 

disminuir la ansiedad preoperatoria ya que el primero también aborda el espasmo 

muscular postoperatorio. 

Un neuromodulador como la gabapentina se administra por vía oral para disminuir 

el dolor neuropático asociado con la cirugía ortopédica y para abordar un enfoque 

multimodal para el dolor postoperatorio.  

2.8.3. Manejo Transanestésico 

2.8.3.1. Monitorización intraoperatoria 

La Sociedad Americana de Anestesiología (ASA), indica monitorización estándar 

tipo I, no invasiva, con registro de pulsioximetría, electrocardiografía de 5 derivaciones, 

siendo relevante el registro de la presión arterial no invasiva, hasta que el niño esté 

anestesiado. 
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Para evitar fracturas iatrogénicas, se programa el modo OI para la toma de presión 

arterial no invasiva, que es similar al ajuste neonatal en muchos monitores. Esto minimiza 

el pico presión de inflado, la cantidad de tiempo para el ciclo de presión, antes de abortar 

la lectura, y la frecuencia de los ciclos a cada 10 minutos, dependiendo y modificándose 

de acuerdo a la condición clínica del niño. Debe prepararse un manguito de presión 

arterial de tamaño apropiado, acolchado y colocarse en una extremidad previamente con 

varillas, o una extremidad con un hueso grande y largo, como el húmero o el fémur, 

siendo registrado en el informe transanestésico para posteriores verificaciones de sitios 

de fracturas iatrogénicas. 

Existe la posibilidad de colocar línea arterial para controlar la presión arterial en 

forma invasiva y, obtener muestras de laboratorio, especialmente en procedimientos 

donde se anticipa una gran pérdida de sangre, duración de 4 a 6 h. Esta forma de 

monitorización, también evita la insuflación de manguito, disminuyendo la posibilidad de 

fracturas iatrogénicas. 

Los niños con OI pueden tener una piel muy frágil, que está en riesgo de lesiones 

o desgarros cuando la cinta adhesiva, los electrodos de EKG y los apósitos se retiran. 

Durante procedimientos de instrumentación de columna, está indicado el 

monitoreo de la médula espinal intraoperatorio  mediante potenciales evocados 

somatosensoriales (SSPE), potenciales evocados motores transcraneales (tcMEP) de 

las extremidades superiores e inferiores que debe realizarse  inmediatamente después 

de la inducción anestésica, inmediatamente después de la colocación prona y debe 

continuar hasta la posición supina después del final del procedimiento.62 

La monitorización intraoperatoria de la médula espinal (OIM) también se puede 

considerar para cirugía no espinal en caso de eventos neurológicos previos, hipercifosis, 

intervenciones que probablemente duren más de 45 minutos y si son significativas la 

pérdida de sangre es de esperar. 

Para la monitorización de la fluidoterapia se inserta un catéter urinario cuando la 

duración de la cirugía se espera que sea mayor de 3 a 4 h, o se anticipa una pérdida de 

sangre significativa. 
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2.8.3.2. Accesos intravenosos 

A menudo se requiere más de una vía intravenosa periférica o la colocación de un 

catéter venoso central, en cirugías de mayor complejidad y duración. Debido a la 

fragilidad ósea, incluso existen casos reportes de fracturas por aplicación de torniquetes 

al momento de instalar venoclisis periféricas, por lo que se recomienda iniciar la vía 

intravenosa después de la inducción inhalada con un torniquete aplicado de manera muy 

suelta. Procediendo de similar manera para una segunda vía venosa periférica, posterior 

a la inducción endovenosa. 

La alteración del colágeno tipo I, provocará fragilidad de venas periféricas y 

accesos intravenosos difíciles, haciendo a los pacientes con OI susceptibles a múltiples 

punciones. 

La piel delgada y frágil será pasible a irritaciones y desgarros secundarios a 

fijaciones abrasivas que se puedan utilizar, por lo que el equipo de enfermería deberá 

contar con el material más gentil para la fijación de vías venosas, así como  de catéteres 

y sondas.  

2.8.3.3. Gestión de la vía aérea 

El manejo de la vía aérea en anestesia es un desafío porque estos pacientes a 

menudo tienen cabezas grandes, lenguas grandes y cuellos cortos. También tienen una 

función pulmonar deficiente como resultado de las deformidades de la pared torácica. 

Las predicciones pulmonares normales basadas en la edad y el tamaño no son precisas 

en pacientes con OI debido a su estatura63. 

La vía aérea puede ser incómoda debido a la cabeza grande y el occipucio del 

paciente. Dispositivos de vía aérea de tamaño apropiado, mascarillas laríngeas (LMA), 

así como videolaringoscopios y visores de fibra óptica, deben estar fácilmente 

disponibles. Mientras que las mascarillas laríngeas pueden usarse para procedimientos 

breves 64, una vía aérea más segura mediante la intubación debe ser planeada en 

procedimientos en posición lateral, cambios de posición múltiples, o tiempo anestésico 

extenso.  
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Al asegurar la vía aérea, un asistente debe mantener la estabilización de la 

columna cervical, para evitar la hiperextensión de la columna cervical, en caso de una 

anomalía craneocervical no reconocida.  

Cuando un collarín cervical está presente se reconoce la presencia de anomalías 

cervicales, se retira para intubación traqueal y luego se vuelve a colocar durante el resto 

del procedimiento para estabilizar la columna cervical. 

Se recomienda la extubación en paciente dormido, cuando el paciente aún bajo 

efectos mínimos de un hipnótico mantiene una ventilación espontánea adecuada, 

conserva los reflejos protectores de la vía aérea y es incapaz de abrir los ojos a la orden 

verbal, esto para prevenir movimientos involuntarios potencialmente dañinos en la 

cabeza y las extremidades. La concentración de agente inhalatorio al final de la 

espiración se usa para guiar la profundidad de la anestesia en la extubación y/o se puede 

administrar una pequeña dosis de propofol en bolo para facilitar una extubación traqueal 

suave.  

2.8.3.4. Posicionamiento 

Los equipos de cirugía y anestesia deben estar en continua comunicación para 

trabajar en forma unánime.  Es necesaria la presencia del cirujano para posicionar al 

paciente antes de la operación para minimizar el riesgo de fracturas de las extremidades 

y obtener un acceso óptimo para el procedimiento quirúrgico.  

Se tienen reportes de casos, como Modi65 en una paciente de 16 años,  donde  

durante el procedimiento quirúrgico ortopédico, fracturas inducidas por el estrés de una 

mala posición, provocan dolor sordo al finalizar la cirugía, retrasando el diagnóstico así 

como su abordaje.  

Se mueve al paciente como una unidad, con la cabeza, el tronco y todas las 

extremidades apoyadas para evitar la flexión aguda de la columna vertebral, y evitar la 

rotación repentina o la torsión de las extremidades durante la transferencia y la 

colocación. Se ha informado paraplejia/cuadriplejia temporal en pacientes sindrómicos 

por cambio sutil de la flexión/extensión de la cabeza en posición prona. 
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Se debe evitar la presión sobre la piel y los tejidos blandos, acolchando todos los tubos 

de plástico, los cables del monitor, los catéteres y, si están presentes, el collarín de la 

columna cervical, así como los puntos de presión, durante el procedimiento. Se coloca 

un rodillo axilar cuando se coloca en decúbito semi-lateral, que es la posición preferida 

para colocación de barras intramedulares en extremidades inferiores porque se aplica 

menos torsión a los huesos durante el procedimiento. La cabeza debe mantenerse en 

una posición neutral. 

Cuando se coloca una epidural lumbar antes de la incisión, el paciente 

anestesiado se posiciona idealmente lateral con el lado operatorio hacia arriba para 

disminuir la necesidad de posicionamiento adicional posterior al bloqueo neuroaxial.  

2.8.3.5. Gestión de la temperatura 

El aumento de la tasa metabólica y la tendencia a la pirexia en pacientes con OI 

están documentados66,67, por lo que los dispositivos de calentamiento generalmente no 

son necesarios. Es poco común que la temperatura del núcleo exceda los 38.9 °C. Por 

lo general, incluso si se presenta fiebre, los signos de hipertermia maligna, como 

hipercarbia, acidosis y disritmias, no están presentes66. En un estudio de 49 pacientes 

con OI en 2011, los pacientes con OI no mostraron hiperpirexia u otros signos de 

hipermetabolismo (aumento de producción de dióxido de carbono) en comparación con 

pacientes quirúrgicos pareados sin OI69,70. El aumento de la temperatura central 

generalmente resulta en la transpiración, lo que contribuye a pérdida de adherencia de 

las cintas adhesivas  y los cables de EKG, por lo que se debe aplicar  cinta extra sobre 

los cables o los apósitos adhesivos antes del drapeado. 

2.8.3.6. Técnica Anestésica 

Los pacientes pediátricos serán sometidos a anestesia general, para evitar el 

estrés emocional y el movimiento durante la cirugía, además que el equipo ortopedista 

requiere la relajación muscular para manipular el miembro afectado. 

Esta puede darse como anestesia general balanceada, que combina la inducción 

y mantenimiento con fármacos anestésicos vía inhalatoria y endovenosa;  o como 

anestesia general total intravenosa, donde solo se administra fármacos endovenosos.  
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La intubación traqueal debe realizarse con cuidado. Relajantes musculares o 

grandes dosis de propofol se debe utilizar para facilitar la intubación y prevenir la tos, así 

como repentinos movimientos de brazos o piernas que  pueden causar una fractura. Se 

ha evitado la succinilcolina en la población OI por el temor teórico de asociación entre la 

presencia de fasciculaciones con fracturas. 

Debido a primeros reportes de una asociación de OI e hipertermia maligna, se 

evitó la administración de anestésicos halogenados, en sospecha de que sean un 

disparador del desarrollo de hiperpirexia66,67. Sin embargo, solo hay registros de 

elevaciones leves de la temperatura sin otros signos de hipermetabolismo66. Por el 

contrario también existe reporte de caso, del desarrollo de despertar tardío en paciente 

con anestesia total intravenosa, manejado con propofol en infusión, sin determinar la 

etiopatogenia, pudiendo catalogarse como una variante particular en la metabolización 

del fármaco. 

El manejo con anestesia combinada, en la cual el paciente bajo anestesia general, 

se complementa con bloqueo regional neuroaxial o periférico, donde mediante la 

administración de anestésicos locales en una de las partes de las vías de transmisión de 

dolor, permite un control de la analgesia durante el transquirúrgico que posteriormente 

es de utilidad en el postoperatorio. El bloqueo neuroaxial así como del plexo braquial, ha 

tenido éxito en los procedimientos de un solo hueso en las extremidades inferiores y en 

las extremidades superiores71,72. El paciente con OI, presenta múltiples deformaciones a 

nivel de la caja torácica, columna vertebral, de los miembros torácicos y pélvicos, 

determinando un reto para el anestesiólogo, realizar el bloqueo por la variación 

anatómica de las estructuras, así como el abordaje difícil por posicionamiento 

inadecuado con intentos fallidos y bloqueos insatisfactorios. Debido a esto, la utilización 

de implementos como el ultrasonido es mandatorio en este tipo de técnica, que permite 

visualizar la localización de áreas anatómicas, la administración de anestésico local, 

disminuyendo el volumen a depositar así como evitar lesiones de órganos vecinos. 

Existen escasos reportes de casos en bloqueos guiados por ultrasonido, buscando 

alternativas ante la ausencia de herramientas requeridas. 
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2.8.3.7. Manejo analgésico 

El manejo desde un enfoque multimodal para el control del dolor, incluirá la 

consideración del abordaje neuroaxial.  

2.8.3.7.1. Bloqueo Regional y Neuroaxial 

El bloqueo neuroaxial (caudal, espinal, epidural) y/o regional, se realiza como una 

parte del enfoque multimodal para el control del dolor postoperatorio.  

Cuando se usa para el manejo del dolor postoperatorio después del tratamiento 

quirúrgico de los huesos de las extremidades inferiores, una epidural lumbar 

generalmente proporciona una analgesia adecuada durante las primeras 12 a 48 h. Por 

lo general, hay una disminución dramática en el dolor a las 36–48 h después de la 

operación, por lo que se suspende y, retira en el segundo día postoperatorio con una 

transición a la medicación vía oral. 

Se puede administrar Ropivacaína 0.1% con o sin 0.5-2 mcg de clonidina por 

mililitro, como infusión postoperatoria para manejo de dolor, concentraciones más altas 

causan bloqueos más densos que pueden producir parestesia que algunos no toleran.  

Los niños con OI parecen enfrentar su dolor más efectivamente cuando se usa 

una combinación de agente anestésico local y clonidina en la infusión epidural con 

pequeñas dosis de opioide IV en base a la presión arterial.  

2.8.3.7.2. Analgésicos no opioides 

Los AINEs como el ketorolaco, el ibuprofeno y el celecoxib son a menudo 

utilizados a las 24 horas posteriores hasta el alta, generalmente se inicia una vez que se 

realiza la transición de una epidural a vía endovenosa. El acetaminofeno intravenoso se 

administra intraoperatoriamente, luego se programan dosis adicionales durante la noche.  

En patologías neuromusculares donde existe dolor neuropático, la gabapentina ha 

demostrado ser útil para el manejo del dolor, se administra antes de la operación, cada 

12 horas durante 48 h. 
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En pacientes con OI,  se puede presentar dolor neuropático por la manipulación e 

inmovilización de los miembros afectados, donde se puede presentar en la prescripción 

de gabapentina, sin embargo no existen estudios específicos en pacientes con OI.  

2.8.3.7.3. Opioides 

Los pacientes con OI son naturalmente tolerantes a los opioides, a veces 

requieren una dosis que es 50–100% mayor que los pacientes de edad, peso e 

intensidad de dolor similares. Los efectos sedantes y depresivos respiratorios se pueden 

presentar en esta población, por lo que se debe monitorizar al paciente y proporcionar 

apoyo con oxígeno complementario.   

Los pacientes normalmente se irán a casa con las dosis necesarias de AINE y 

acetaminofeno como base de la terapia, y se puede complementar con opioides 

menores, cuando no se utiliza anestesia regional y/o neuroaxial. 

2.8.3.7.4. Benzodiazepinas 

Se puede administrar una dosis adicional de diazepam en recuperación si la dosis 

inicial se administró más de 4 h antes de la anticipación del espasmo muscular 

postoperatorio, que es una causa importante de dolor postoperatorio y posterior a la 

fractura.  

Después de 48 h, el espasmo muscular disminuye significativamente, por lo que se 

retira el  Diazepam o se puede administrar hasta que sea necesario después del alta. 

 

3. MARCO METODOLÓGICO 

3.1. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

El Hospital Infantil de México Federico Gómez, institución de tercer nivel, alberga 

a pacientes pediátricos con diagnóstico de OI, patología compleja de rara frecuencia, 

donde se cuenta con las posibilidades de manejo por un equipo multidisciplinario. 

El departamento de Anestesiología al abordar este tipo de niños se enfrenta en 

cada procedimiento a un reto de manejo. 
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Debido a la rareza de OI, existen escasos estudios en poblaciones pediátricas y 

más escasos los estudios con un enfoque perioperatorio donde se aborden las 

complicaciones derivadas del manejo anestésico-quirúrgico, por lo que su estudio en 

nuestra institución puede proporcionar datos importantes que determinen conductas 

posteriores. 

3.2. PREGUNTA DE INVESTIGACIÓN 

¿Cuál es la incidencia de complicaciones relacionadas con el manejo anestésico 

perioperatorio en pacientes pediátricos con osteogénesis imperfecta de 2009-2019 en el 

Hospital Infantil de México Federico Gómez?  

3.3. JUSTIFICACIÓN 

El conocimiento de las características del cuadro clínico y su evaluación durante 

la valoración preanestésica, permite prevenir las potenciales complicaciones durante el 

periodo transanestésico, tomando así medidas preventivas y acciones en beneficio del 

paciente. 

La realización de un estudio retrospectivo de las características de la población 

pediátrica con osteogénesis imperfecta sometidas a procedimientos quirúrgicos de los 

últimos años, permitirá conocer el perfil epidemiológico de la patología con desenlace 

quirúrgico ortopédico, además de establecer protocolos de manejo durante el 

transquirúrgico, mejorando la calidad de atención perioperatoria. 

3.4. HIPÓTESIS 

Al ser un estudio retrospectivo, observacional, no se realiza hipótesis. 

3.5. OBJETIVO PRINCIPAL 

Determinar las complicaciones anestésicas presentes durante el período 

transanestésico, en pacientes pediátricos con osteogénesis imperfecta, de 2009 a 2019, 

en el Hospital Infantil Federico Gómez. 
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3.6. OBJETIVOS SECUNDARIOS 

 Describir el manejo anestésico en pacientes pediátricos con osteogénesis 

imperfecta sometidos a cirugía en el Hospital Infantil de México Federico Gómez, 

en el periodo de 2009 a 2019. 

 Describir las características de los pacientes con OI sometidos a cirugía 

ortopédica, en el Hospital Infantil Federico Gómez. 

 

3.7. METODOLOGIA 

3.7.1. Descripción del Estudio 

Se llevará a cabo la investigación de las complicaciones relacionadas al 

procedimiento anestésico  en pacientes pediátricos con diagnóstico de osteogénesis 

imperfecta sometidos a procedimientos ortopédicos en el Hospital Infantil de México 

“Federico Gómez”, mediante la revisión de expedientes clínicos en el periodo de 2009 a 

2019.  

3.7.2. Diseño del estudio  

Estudio descriptivo, observacional, de casos consecutivos, retrospectivo. 

3.7.3. Universo de estudio  

Pacientes menores de 18 años con diagnóstico de osteogénesis imperfecta, 

sometidos a procedimientos ortopédicos en el Hospital Infantil de México “Federico 

Gómez”, que hayan sido realizados durante el periodo 2009 a 2019. 

3.7.4. Tamaño de muestra 

Dada la rareza de esta enfermedad, que se presenta en 1 de cada 15,000 a 20,000 

nacidos vivos, el universo de pacientes que se estima han sido atendidos en el HIMFG 

durante los últimos 10 años, es de aproximadamente 40 niños. Por lo tanto no se 

realizará ningún cálculo de tamaño de muestra, ya que se planea la revisión de la 

totalidad de pacientes que sean localizados en este periodo. 

3.7.5. Criterios de inclusión  

 Pacientes con diagnóstico clínico de osteogénesis imperfecta. 
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 Pacientes menores de 18 años 

 Pacientes sometidos a cirugía ortopédica electiva. 

3.7.6. Criterios de exclusión 

 Ausencia de registro anestésico. 

 Registro anestésico incompleto o dañado, que dificulte la recolección de 

datos. 

 Expediente hospitalario extraviado o depurado. 

 Pacientes mayores de 18 años. 

 

3.8. PLAN DE ANÁLISIS ESTADÍSTICO 

Análisis univariado: consistirá en la obtención de medidas de tendencia central y 

dispersión, para aquellas variables expresadas en escala continua o discreta.  

Análisis inferencial: la asociación entre las técnicas o manejo anestésico, y las 

complicaciones registradas se realizará mediante pruebas de hipótesis diversas 

dependiendo de la naturaleza de las variables analizadas, ya sea que se utilicen pruebas 

paramétricas y no paramétricas. 

3.9. DESCRIPCIÓN DE VARIABLES 

VARIABLE DEFINICIÓN 

CONCEPTUAL 

TIPO DE 

VARIABLE 

OPERACIONALIZ

ACIÓN 

Sexo del 

paciente 

Características fenotípicas 

sexuales del paciente 

Variable 

dicotómica 

0: Femenino 

1: Masculino 

Edad del 

paciente 

Años cumplidos hasta la 

intervención quirúrgica 

Variable 

numérica 

discreta 

Siendo una 

variable 

cuantitativa no 

requiere 

operacionalización  

Peso del 

paciente 

Kilogramos que pesa el 

paciente al momento de la 

cirugía 

Variable 

numérica 

continua 

Siendo una 

variable 

cuantitativa no 
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requiere 

operacionalización  

Fracturas al 

nacimiento 

Documentación/referencia 

de la presencia de fracturas 

al momento del nacimiento 

Variable 

dicotómica 

0:no 

1: si 

Tipo de OI Clasificación de OI según 

Sillence modificado 

Variable 

categórica 

0: no clasificado  

1: Tipo I 

2: Tipo II 

3: Tipo III 

4: Tipo IV 

5: Tipo V 

6: Tipo VI 

7: Tipo VII 

Deformidad 

ósea de 

extremidades 

Documentación radiológica 

de deformidad ósea 

corporal de huesos largos 

Variable 

dicotómica 

1: Extremidad 

torácica 

2: Extremidad 

pélvica 

Presencia de 

deformidad 

columnar 

Documentación radiológica 

de deformidad a nivel de 

columna vertebral 

Variable 

categórica 

1: Escoliosis 

2: Cifosis 

3: Lordosis 

4: Cifoescoliosis 

5: Cifolordosis 

Evaluación de la 

escala 

Mallampati 

Evaluación de la 

visualización de elementos 

anatómicos orofaríngeos 

Variable 

categórica 

1:Mallampati I 

2:Mallampati II 

3: Mallampati III 

4: Mallampati IV 

Evaluación 

Escala 

Bellhouse-Doré 

Evaluación de la movilidad 

del cuello con la reducción 

de la extensión de la 

articulación atlanto-occipital 

Variable 

categórica 

1: Grado I: ninguna 

limitante 

2: Grado II: un 

tercio de limitación 

3: Grado III: dos 

tercios de 

limitación 
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4: Grado IV: 

Completa limitante 

Implantación 

auricular 

Evaluación de implantación 

de pabellón de orejas en 

relación al ángulo externo 

del ojo. 

Variable 

categórica 

0:no 

1: si 

Dismorfia Rasgos dismórficos faciales 

a la evaluación clínica 

Variable 

categórica 

0:no 

1: si 

Inestabilidad 

cervical 

Evaluación clínica de la 

movilización cervical 

Variable 

categórica 

0:no 

1: si 

Alteraciones 

respiratorias 

Documentación mediante 

pruebas espirométricas de 

enfermedad pulmonar 

restrictiva u obstructiva 

Variable 

categórica 

0: No tiene estudio 

ni evaluación 

1: Enfermedad 

respiratoria 

obstructiva 

2: Enfermedad 

respiratoria 

restrictiva 

3: Enfermedad 

Mixta 

Alteraciones 

hematológicas 

Documentación de 

anormalidad en los perfiles 

de laboratorio preoperatorio 

Variable 

categórica 

0: Ninguno 

1: Anemia 

2. Plaquetopenia 

3: Coagulopatías 

4: Anemia-

coagulopatía 

Alteración 

cardíaca 

Documentación mediante 

Ecocardiografía de 

anormalidad en el estudio 

estructural y cuantitativo 

funcional cardíaco 

Variable 

categórica 

0: No tiene estudio 

cardíaco 

1: Corazón 

estructuralmente 

sano 

2: Disfunción 

ventricular 
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3: Alteración 

valvular 

Antecedente de 

vía aérea difícil 

Documentación mediante 

historia clínica, de manejo 

difícil de vía aérea: 

intubación difícil o 

requerimiento de 

instrumentación adicional, 

en procedimientos 

quirúrgicos previos 

 Variable 

dicotómica 

0:no 

1: si 

Terapia con 

bifosfonatos 

Administración de 

bifosfonatos desde 3 

semanas previas a 

procedimiento quirúrgico, 

VO o EV 

Variable 

dicotómica 

0: ninguno 

1: Bifosfonatos VO  

2: Bifosfonatos EV 

Técnica 

Anestésica 

Tipo de Anestesia General 

empleado para cirugía 

Variable 

categórica 

1:Anestesia 

General 

Balanceada 

2: Anestesia 

General 

Endovenosa 

3: Anestesia 

Combinada 

4: Anestesia 

Regional más 

general inhalatoria 

Técnica 

Anestésica 

Regional 

Tipo de Anestesia Regional 

empleado para cirugía 

Variable 

categórica 

0: Ninguna 

1: B. peridural 

2: B. caudal 

3: B. 

Subaracnoideo 

4: B. Periférico 

5: Mixto 
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Predictores de 

VAD 

Evaluación de 

características clínicas que 

determinen posible vía 

aérea difícil 

Variable 

dicotómica 

0: no 

1: si 

 

Instrumentación 

de vía aérea 

Técnica/herramienta para el 

manejo de vía aérea 

Variable 

categórica 

0: ninguna 

1: Laringoscopia 

directa + IOT 

2: Intubación 

nasotraqueal 

3: Mascara 

laríngea 

4: 

Fibrobroncoscopio 

5: 

Videolaringoscopio 

6: Tubo faríngeo/ 

esofágico 

Hueso operado Hueso largo abordado 

quirúrgicamente 

Variable 

categórica 

1: Húmero 

2: Cúbito 

3: Radio 

4: Fémur 

5: Tibia 

Cantidad de 

huesos 

intervenidos 

Cantidad de huesos 

abordados en cirugía 

ortopédica 

Variable 

numérica 

discreta 

1: un hueso 

2: dos huesos 

3: tres huesos 

Manejo 

analgésico 

Agentes utilizados 

(exceptuando tasa de 

fentanil) para analgesia 

postoperatoria inmediata 

Variable 

categórica 

1: Diclofenaco 

2: Ketorolaco 

3: Paracetamol 

4: Metamizol 

5: Tramadol 

6: Morfina 

7: Ketamina 

8: Dexametasona 
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9: Lidocaína 

10: Sol. 

Desensibilizante 

11: Infiltración AL 

Dolor 

Postoperatorio 

Inmediato 

Evaluación de presencia de 

dolor mediante escalas de 

acuerdo a edad, dentro de 

las 2 horas postquirúrgicas 

Variable 

categórica 

1: Dolor leve 

2: Dolor Moderado 

3: Dolor intenso 

Dolor al final de 

cirugía 

Evaluación de presencia de 

dolor al finalizar cirugía 

ortopédica 

Variable 

dicotómica 

0:no 

1: si 

Refuerzo de 

Morfina 

Administración de dosis 

adicional de morfina en 

Recuperación dentro de las 

2 horas PO inmediatas 

Variable 

dicotómica 

0:no 

1: si 

Refuerzo de 

Paracetamol 

Administración de dosis 

adicional de Paracetamol 

en Recuperación dentro de 

las 2 horas PO inmediatas 

Variable 

dicotómica 

0:no 

1: si 

Refuerzo de 

Tramadol 

Administración de dosis 

adicional de Tramadol en 

Recuperación dentro de las 

2 horas PO inmediatas 

Variable 

dicotómica 

0:no 

1: si 

Sangrado 

Transquirúrgico 

mayor a 

previsto  

Cantidad de sangrado 

mayor al 10 % de Volumen 

sanguíneo durante el 

procedimiento quirúrgico 

Variable 

dicotómica 

0:no 

1: si 

Ventilación 

Difícil 

Incapacidad para mantener 

saturación mayor a 92 % 

con ventilación mecánica 

Variable 

dicotómica 

0:no 

1: si 

Intubación Difícil Requerimiento mayor a 3 

intentos de intubación u 

otra dispositivo 

Variable 

dicotómica 

0:no 

1: si 
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Fracturas 

iatrogénicas 

Fracturas advertidas 

durante el transquirúrgico, 

que previamente no fueron 

documentadas 

Variable 

dicotómica 

0:no 

1: si 

Lesiones 

dentales 

Pérdida de piezas dentarias 

durante intubación  

Variable 

dicotómica 

1: Si 

0: No 

 

4. RESULTADOS DEL ESTUDIO 

En los últimos diez años en el Hospital Infantil de México Federico Gómez, lugar 

donde se realizó el presente estudio, entre marzo de 2009 a marzo de 2019 con registro 

de 45 pacientes con diagnóstico de  Osteogénesis Imperfecta, de los cuales 12 

expedientes no fueron encontrados en archivo/almacén; de 33 expedientes revisados, 

11 pacientes no fueron sometidos a cirugía ortopédica. Encontrándose  22 pacientes con 

sus expedientes clínicos que fueron sometidos a cirugía ortopédica bajo anestesia en 

varias ocasiones, recolectándose 86 registros anestésicos.(Gráfico 1) 

GRÁFICO 1. Esquema de reclutamiento de registros anestésicos 
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GRÁFICO 2. Prevalencia de género en procedimientos sometidos a cirugía 

ortopédica 

 

 

 
FUENTE: Datos del estudio 

 

 

La edad media de los pacientes que se sometieron a procedimiento es de 8.7 años, con 

edad mínima de 1 año y máxima  de 16.4 años. 

El peso medio fue  de 20.6 kg, con un rango de 5.8 kg  a 54 kg. La talla media fue de 

99.08, con un rango de 51 a 1.60 m.  

Durante los procedimientos quirúrgicos predominó la intervención de los huesos largos, 

siendo la frecuencia como sigue (Gráfico 2) 

 

 

 

38 (44%)

48(56%)

Género

Femenino

Masculino
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GRÁFICO 3. Frecuencia de huesos intervenidos 

 

 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
FUENTE: Datos del estudio 

 

Durante los procedimientos la cantidad de huesos intervenidos quirúrgicamente, 

es: (Tabla 1) 

 

TABLA 1. Cantidad de huesos operados por procedimiento ortopédico 

N° de Huesos Frecuencia Porcentaje 

Un hueso 68 79.1 

Dos huesos 17 19.8 

Tres huesos 1 1.2 

TOTAL 86 100% 

FUENTE: Datos del estudio 

 

 

56%
39%

5%

Huesos intervenidos

Fémur

Tibia

Húmero
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Según la clasificación Sillence, la prevalencia de los tipos de Osteogénesis Imperfecta 

es: (Gráfico 4) 

GRÁFICO 4. Prevalencia de tipo de OI por pacientes 

 
FUENTE: Datos del estudio 

 

A la evaluación preanestésica, las características clínicas encontradas, fueron: 

Deformidades de la columna: 41 casos (47.47 %), y las deformidades de las 

extremidades se presentaron en 80 casos (93.02%), siendo la distribución presentada 

en la siguiente tabla (Tabla 2) 

TABLA 2. Prevalencia de deformidades óseas 

Deformidades de columna 

 

N° casos Porcentaje 

Escoliosis 

 

28 32.6 

Lordosis 

 

9 10.5 

Cifoescoliosis 

 

1 1.2 

Cifolordosis 

 

3 3.2 

18%

32%

36%

9%

5%

INCIDENCIA DE TIPO DE OI

No clasificado

I

II

III

IV

V

VII
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Deformidades de 

extremidades 

 

N° casos Porcentaje 

Extremidades torácicas 

 

5 5.8 

Extremidades Pélvicas 

 

58 67.4 

Ambas extremidades 

 

17 19.8 

           FUENTE: Datos del estudio 

En la evaluación laboratorial, la alteración hematológica se presentó en 16 casos 

(18.60 %), de los cuales: 8 casos de coagulopatía (9.3 %), anemia 7 casos (8.1 %), y un 

caso  combinado de anemia más coagulopatía. Dentro de las coagulopatías, se tiene un 

caso de enfermedad de Von Willebrand concomitante, que requirió la administración de 

complejo protrombínico perioperatorio, sin la necesidad de administración de 

hemoderivados. 

Respecto a la dentinogénesis imperfecta, inestabilidad cervical y patología respiratoria, 

no se encontró registro  de alguno, al momento del procedimiento quirúrgico. (Gráfico 5) 

 

GRÁFICO 5. Características clínicas prequirúrgicas de pacientes con OI 

 
FUENTE: Datos del estudio 

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

Fracturas de Nacimiento

Deformidades de columna

Deformidades de extremidades

Dentinogénesis imperfecta

Dismorfia

Inestabilidad cervical

Patologia respiratoria

Alteración hematológica

69,77%

47,67%

93,02%

0%

23,26%

0%

0%

18,60%

Características Clínicas OI
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En la evaluación de la vía aérea se observó: dismorfia en  20 casos (23.26 %),  

antecedente previo de vía aérea difícil en 1 caso (1.16 %), Mallampati mayor o igual a III: 

8 casos (9.28 %), limitación de articulación atlanto-occipital evaluada con Escala 

Bellhouse-Doré mayor o igual a III: 6 casos (6.98 %). Todas las anteriores variables 

consideradas como predictores de vía aérea difícil, además de implantación auricular 

baja, cuello corto, se presentaron en  28 casos (32.56 %).  

En relación al manejo anestésico observamos que en relación a la técnica 

anestésica utilizada: en  67 casos se ofreció anestesia general balanceada  (77.9 %),  se 

manejaron con anestesia regional 19 casos (22.1 %), de los cuales de forma combinada 

se empleó en  10 casos (11.6%), y la anestesia general inhalatoria en 9 casos (10.5 %).  

La instrumentación de vía aérea se efectuó en 79 casos (91.9 %).  La intubación 

orotraqueal se empleó en el mayor número de casos para el abordaje de la vía aérea, 

siguiéndole en frecuencia el uso de mascarilla laríngea. (Tabla 3). 

                          TABLA 3. Instrumentación de la vía aérea 

ABORDAJE DE LA VIA AEREA 

 

N° Casos 

 

Porcentaje 

% 

 

Intubación orotraqueal 

51 59.3 

 

Intubación nasotraqueal 

1 1.16 

 

Mascarilla Laríngea 

18 20.9 

 

Fibrobroncoscopio 

1 1.16 

 

Videolaringoscopio  

6 7.0 

 

Tubo faríngeo/esofágico 

2 2.3 

 

Total casos con instrumentación de VA 

79 91.9 

          FUENTE: Datos del estudio  

De los 19 procedimientos bajo anestesia regional, se realizaron: bloqueo 

subaracnoideo en 6 casos que corresponde a un 7.0 %; bloqueo peridural 3 casos (3.5 
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%); bloqueo caudal 5 casos (5.8 %); bloqueo mixto 1 caso (1.2 %) y  bloqueo regional 

periférico 4 casos (4.7 %).  

De las complicaciones transanestésicas reportadas en el estudio encontramos 

intubación difícil en dos casos (2.3 %). Uno de ellos registrado con tres intentos de 

intubación, y el otro caso, que requirió en el segundo intento de intubación, utilización de 

hoja McCoy. Durante la ventilación: 6 casos  (6.9%) se consideró ventilación difícil, 

registrado el manejo transanestésico con ventilación manual, probablemente debido a 

alguna alteración con la ventilación mecánica. 

Otra de las complicaciones importantes observadas en la investigación fue el 

sangrado, determinado por la pérdida mayor al 10 % del volumen sanguíneo estimado. 

Se encontró un sangrado mayor al previsto en 33 casos (38.4 %). De los cuales, solo un 

procedimiento requirió transfusión de concentrado eritrocitario transanestésico, los otros 

32 casos, frente a compromiso hemodinámico se realizó manejo con cargas hídricas. No 

se registró utilización de aminas ni otras complicaciones secundarias a la transfusión 

sanguínea. En ninguno de los procedimientos se registraron lesiones dentales ni 

fracturas iatrogénicas. (Gráfico 6) 

GRÁFICO 6. Complicaciones transanestésicas en procedimientos ortopédicos  

 
FUENTE: Datos del estudio 
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Al sospechar alguna diferencia entre las características preoperatorias,  

complicaciones transanestésicas, la técnica anestésica con el tipo de OI en nuestra 

investigación realizamos una prueba de chi cuadrada, para determinar valores de p 

estadísticamente relevantes (menor a p=0.005). 

La primera prueba muestra la existencia de una diferencia entre las características 

prequirúrgicas de una vía aérea difícil por tipo de OI, siendo la de tipo III la que tiene un 

mayor número de estas características. (Tabla 4) 

 

TABLA 4. Características clínicas prequirúrgicas en relación al tipo de OI 

Prueba de chi cuadrada. Características clínicas prequirúrgicas y tipo de OI 

  Tipo OI           

Características 
Clínicas 

No 
clasificada 
n=25 

Tipo I 
n=22 

Tipo III  
n=22 

Tipo IV  
n=6 

Tipo VII 
n=11 p 

Def. columna 8(32) 11(50) 12(54.5) 2(33.3) 8(72.7) 0.001 

Def. extremidades 25(100) 21(95.5) 21(95.5) 2(33.3) 11(100) 0.000 

Bellhouse Doré >/=3 0(0) 1(4.5) 5(22.7) 0(0) 0(0) 0.000 

Implantación auricular 5(20) 0(0) 16(72.7) 0(0) 0(0) 0.000 

Dismorfia 10(40) 0(0) 10(45) 0(0) 0(0) 0.000 

Alteración 
hematológica 7(28) 1(4.5) 8(36.3) 0(0) 0(0) 0.000 

Patología respiratoria 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)   

Alteración 
cardiológica 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)   

Predictores VAD 6(24) 7(31.8) 6(27.2) 1(16.6) 8(72.7) 0.049 
FUENTE: Datos del estudio 

 

La misma prueba se realizó con complicaciones tranasnestésicas, y técnica anestésica, 

sin encontrar asociación alguna, con valor de p no significativo. (Tabla 5 y 6) 
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TABLA 5. Complicaciones transanestésicas en relación al tipo de OI 

 

FUENTE: Datos del estudio  

 

TABLA 6. Características de Técnica anestésica en relación al tipo de OI 

Prueba de chi cuadrada. Características de Técnica anestésica y tipo de OI 

  Tipo OI 

Técnica anestésica 

No 
clasificada 
n=25 

Tipo I 
n=22 

Tipo III  
n=22 

Tipo IV  
n=6 

Tipo VII 
n=11 p 

A. General Balanceada 18(72) 18(81.8) 17(77.2) 5(83.3) 9(81.8) 0.458 

TIVA 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)   

Combinada 3(12) 4(18.8) 3(13.6) 0(0) 0(0)   

A. Regional + Sedación 
inhalatoria 4(16) 0(0) 2(9) 1(16.6) 2(18.1)   

A. Neuroaxial 22(88) 22(100) 22(100) 6(100) 10(91) 0.723 

A. Regional Periférica 3(12) 0(0) 0(0) 0(0) 1(9)   

Intubación orotraqueal 14(56) 15(68.1) 13(59) 3(50) 6(54.5) 0.830 

Intubación nasotraqueal 1(4) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)   

Mascara laríngea 3(12) 5(22.7) 6(27.2) 1(16.6) 3(27.2)   

Fibrobroncoscopio 1(4) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)   

Videolaringoscopio 3(12) 1(4.5) 1(4.5) 1(16.6) 0(0)   

Tubo faríngeo/esofágico 1(4) 1(4.5) 0(0) 0(0) 0(0)   

FUENTE: Datos del estudio  

Prueba de chi cuadrada. Complicaciones transanestésicas y tipo de OI 

  Tipo OI 

Complicaciones 

Transanestésicas 

No 

clasificada 

n=25 

Tipo I 

n=22 

Tipo III  

n=22 

Tipo 

IV  

n=6 

Tipo 

VII 

n=11 p 

Intubación difícil 0(0) 2(9) 0(0) 0(0) 0(0) 0.277 

Ventilación difícil 3(12) 2(9) 1(4.5) 0(0) 0(0) 0.934 

Sangrado mayor al previsto 11(44) 11(22) 6(27.2) 2(33.3) 3(27.2) 0.519 

Lesiones dentales 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)   

Fracturas iatrogénicas 0(0) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)   
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Como punto especial se caracterizó el manejo analgésico en la realización de cirugpias 

ortopédicas en pacientes con OI. (Tabla 7) 

 

TABLA 7.  Analgésicos y otros agentes transoperatorios utilizados 

Uso de analgésicos 

Transoperatorios 

N° 

Casos Porcentaje 

Paracetamol 70 81.4 

Diclofenaco 41 47.6 

Ketorolaco 13 15.2 

Metamizol 16 18.6 

Tramadol 34 39.5 

Morfina 26 30.2 

Utilización de otros fármacos transoperatorios 

Ketamina  13 15.1 

Lidocaína EV 12 13.9 

Sol. Desensibilizante 4 4.66 

Infiltración 2 2.33 

FUENTE: Datos del estudio  

 

Durante el periodo de recuperación postanestésica se necesitó la administración 

de refuerzos de morfina en 25 casos (29.07%), paracetamol en un caso (1.6%) y tramadol 

en 5 casos (5.81%), permitiendo el control de dolor.  

Para determinar la existencia de una diferencia entre la presencia de dolor a la salida 

de quirófano y el tipo de OI, se realizó una prueba de chi cuadrada, para determinar 

valores de p estadísticamente relevantes (menor a p=0.005), sin encontrar diferencia 

entre los tipos de OI (Tabla 8) 
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TABLA 8. Dolor postoperatorio inmediato y tipo de OI 

 

Prueba de chi cuadrada. Dolor postoperatorio inmediato y tipo de OI  
  

  Tipo OI 

  

No 
clasificada 
n=25 

Tipo I 
n=22 

Tipo III  
n=22 

Tipo IV  
n=6 

Tipo VII 
n=11 p 

Presencia 
de dolor 
PO 12(48) 

14 
(63.6) 10 (45.4) 4(66.6) 6(54.5) 0,721 

FUENTE: Datos del estudio 

 

5. DISCUSIÓN 

La enfermedad de los huesos de cristal, patología rara, llegando a reportarse de 1 en 

20.000 nacidos vivos2,3, no se tenían datos de frecuencia en nuestra población. A nivel 

internacional existen múltiples reportes de casos de complicaciones perioperatorias 

específicas en pacientes con OI, pero escasos desde el enfoque anestesiológico, y aún 

más escasas investigaciones con poblaciones/muestras representativas, secundario a la 

rareza de la patología. Nuestra investigación se inclinó a  estudiar las complicaciones 

relacionadas al manejo anestésico, lo que nos permite conocer  los posibles riesgos, a 

partir de los cuales  se puede intervenir, efectuar maniobras y disminuir su incidencia.  

Investigaciones transoperatorias previas enfocan su investigación en la hipertermia 

maligna. Hall et al.66 (1992) realiza revisión de 266 anestesias en un periodo de 30 años, 

con descripción de la técnica anestésica y complicaciones anestésicas enfocándose en 

el control de la temperatura transoperatoria, la presencia de hipertermia maligna y la 

introducción del concepto de hipermetabolismo en pacientes con OI. Posteriormente, 

casi 20 veinte años después, Bojanic et al.69 (2011) realiza la revisión de 49 pacientes 

con OI, y 180 procedimientos, enfocándose en la presencia de hipertermia 

intraoperatoria, sin registrar complicaciones anestésicas.  En nuestra investigación como 
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parte del monitoreo transoperatorio incluía la toma de la temperatura, cursando todos los 

pacientes con normotermia (en ningún momento se incluyó como una complicación).  

     Recientemente Rothschild et al.73 (2018), realiza una revisión retrospectiva de 83 

pacientes con diagnóstico de OI en un periodo de 7 años, en un centro hospitalario de 

tercer nivel, registrando un total de 205 anestesias, abordando las complicaciones 

anestésicas en un análisis retrospectivo (de asociación de variables) con el tipo de OI.  

Nuestra revisión tiene algunas semejanzas con este autor. Al igual que nosotros los 

procedimientos en el género masculino tuvieron  mayor frecuencia. Contrariamente para 

Mohmmad et al.74. (2020), quienes realizaron un  registro en 17 años, de 93 

procedimientos anestésicos ortopédicos y no ortopédicos, de un total de 39 pacientes. 

Incluyó variables  de características preoperatorias muy semejantes a las nuestras como 

características de posible vía aérea difícil (reducción de la apertura oral, Mallampati, 

disminución del movimiento del cuello, deformaciones de la columna, alteraciones 

clínicas cardiológicas y pulmonares, características de la anestesia, complicaciones 

transoperatorias como dificultades en el manejo de la vía aérea, del abordaje de la 

anestesia regional, transfusión sanguínea transoperatoria. Dentro de sus características 

demográficas, a diferencia de nuestro estudio, se registra mayor incidencia del género 

femenino. 

En los estudios de Rothschild y de Mohhmad, el tipo III de OI, al igual que en 

nuestro estudio, fue el de mayor frecuencia que se sometido a cirugía ortopédica, debido 

a su mayor severidad y requerimiento de intervención quirúrgica por fractura y 

deformaciones de las extremidades. La intervención quirúrgica de las extremidades 

pélvicas fue más frecuente en nuestro estudio,  similar al estudio de Mohhmad, el único 

que realiza registro de esta característica transoperatoria. A diferencia de su estudio 

donde la anemia preoperatoria se encuentra con una incidencia de 65 %, en nuestros 

resultados de evaluación preanestésica, tenemos un porcentaje de 81 % de estudios 

laboratoriales normales, y como alteración hematológica más frecuente, la coagulopatía 

presente en 9 pacientes, incluyendo un caso de enfermedad de Von Willebrand 

concomitante, que requirió la administración de complejo protrombínico perioperatorio, 

sin la necesidad de administración de hemoderivados. 
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En nuestros resultados observamos la complicación  de sangrado significativo 

transoperatorio en el  38 % de la muestra, mayormente en aquellos pacientes con OI tipo 

I y OI no clasificado al momento de la cirugía, esta incidencia fue mayor al encontrado 

en el estudio de Rothschild et al. con una incidencia de 17 %, observada en OI tipo III y 

tipo IV, (asociado posiblemente a la cantidad de huesos abordados quirúrgicamente que 

se traduce en tiempos quirúrgicos mayores). En nuestros pacientes sólo en un caso  se 

requirió transfusión transoperatoria (1.16 %) a diferencia de lo reportado en el estudio de 

Mohmmad et al. donde un mayor número de pacientes  requirieron transfusión sanguínea 

(6.5%).  Y se tuvo una  gran diferencia con lo reportado por Hall et al, donde más de la 

mitad de sus pacientes requirieron transfusión sanguínea, probablemente, debido a las 

grandes incisiones quirúrgicas en  los pacientes pediátricos sometidos a procedimientos 

quirúrgicos, que a la curva de aprendizaje han ido evolucionando las técnicas 

ortopédicas. 

A pesar de que nuestro registro de patología respiratoria o inestabilidad cervical 

no reporta ningún caso, esto puede ser debido a la falta de abordaje por el equipo 

multidisciplinario, o la ausencia de conocimiento al momento de requerir estudios, tipo 

radiografías cervicales y pruebas funcionales pulmonares, sobretodo en pacientes con 

alteraciones de la caja torácica, que pueden determinar la presencia de insuficiencia 

respiratoria secundarias a cifoescoliosis, algo parecido encontrado en Mohmmad et al. 

con la falta de reporte de estudios complementarios, aunque ellos encuentran en 17 % 

anormalidades de las radiografías torácicas, sin mencionar cuales fueron estas. 

La alteración del colágeno tipo I, presente en el colágeno miocárdico y vascular, 

pueden determinar alteraciones cardíacas, incluyendo prolapso e incompetencia de la 

válvula mitral, dilatación de la raíz aórtica, incompetencia aórtica e incluso ruptura 

ventricular, como lo describen Weis et al26 (2000), Wong et al75. (1995), y Oakley et al.76 

(2010), en estudios de laboratoriales y en animales. Idealmente se tiene que incluir la 

valoración cardiológica en este tipo de pacientes cuando se someterán a algún 

procedimiento anestésico quirúrgico. Mohmmad solo reporta el estudio ecocardiográfico 

en un 3.2 %, no realizando estudios o  valoración cardiológica en casi todos sus 

pacientes,  en nuestro estudio tenemos un mejor número de casos con valoración 
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cardiológica, siendo menos de la mitad que cuenta con este, 44 %, en los cuales se 

determina ausencia de alteraciones estructurales y funcionales. Las revisiones de Hall y 

Rothschild, no consideraron esta implicancia anestésica.  

Dentro de las principales complicaciones reportadas en los estudios de reporte de 

casos está la vía aérea difícil debido a anatomía anormal, fracturas mandibulares, 

dentición anormal. Se adiciona las deformaciones de la espina cervical y la caja torácica, 

que requieren consideraciones especiales en la manipulación de la cabeza y de la 

articulación atlanto-occipital. Nosotros sólo  encontramos 2 (2.2 %) casos de vía aérea 

difícil, hallazgos muy semejantes a los del estudio  de Rothschild et al, que reportó,  solo 

3 casos (1.5%) requiriendo manejo de fibro o videolaringoscopio, posterior a 

laringoscopia fallida;  Mohmmad de igual manera reporta solo 3 casos (3.2 %) de vía 

aérea difícil, en ambos estudios  se presentaron  en OI tipo III, a diferencia de nuestros 

resultados, donde la vía aérea difícil  estuvo presente en OI tipo I.   

En nuestro retrospectivo, en el primer caso se registra una IOT con más de tres 

intentos, asociada a cuello corto, Bellhouse grado II y escoliosis; el segundo caso, la 

presencia de VAD fue con un Cormack IV, con la necesidad de hoja McCoy, asociada a 

Bellhouse grado II, Mallampati II.  

En el reporte de casos  se documenta el manejo exitoso del dolor postoperatorio 

con bloqueos neuroaxiales y periféricos, sin embargo, las deformidades anatómicas y la 

presencia de anormalidades en la coagulación, fueron determinantes en  la falla de la 

técnica, o complicaciones de sangrado en la zona de punción. Los estudios de Rothschild  

y Mohmmad, reportan incidencias  de 12.5 % y 9.8 % respectivamente de dificultad en la 

realización de anestesias neuroaxiales. En nuestro estudio, de los casos registrados bajo 

anestesia neuroaxial, (22.1 %) no se reportaron dificultades en el abordaje ni falla de 

bloqueos neuroaxiales). Esto principalmente  debido a que ante la presencia de 

anormalidades de la columna, los profesionales decidieron evitar esta técnica, con la 

probabilidad de dificultad, optando por una anestesia general basada en manejo de 

opioides. 

La ausencia de fracturas iatrogénicas concuerda con el estudio de Sullivan et al.77 en 

2019, que en una revisión, determina la ausencia de fracturas por toma de presión arterial 
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no invasiva, torniquetes y posicionamiento en el transanestésico. A diferencia de 

Rothschild  el cual reporta la presencia de 1%, con dos casos de fracturas en el 

postoperatorio inmediato, sin determinar la causa. La ausencia de las fracturas 

iatrogénicas, puede relacionarse por la presencia de mayores cuidados que se 

establecen durante el transanestésico de estos pacientes, información obtenida y 

recopilada en relación a estudios previos. 

No se encontró diferencia en la incidencia de complicaciones por tipo de OI, técnica 

anestésica  e instrumentación de la vía aérea. Sin embargo nuestro estudio arrojó datos, 

donde la OI no clasificada al momento de la cirugía presentó más casos de sangrado 

mayor al previsto así como de ventilación difícil. Este es seguido en frecuencia por el tipo 

I de OI,  que presentó la mayor cantidad de complicaciones en conjunto con: sangrado 

mayor a lo esperado, ventilación difícil, intubación difícil, además de mayor presencia de 

dolor a la salida de quirófano. Esto difiere con Rothschild73, único estudio donde 

determina las complicaciones de acuerdo al tipo de OI, donde el tipo III seguido del IV 

tuvieron más casos de sangrado mayor a lo previsto, falla en la colocación de bloqueos 

neuroaxiales y en mínima proporción la dificultad en el manejo de vía aérea. 

 

6. CONCLUSIÓN 

La mayoría de nuestros pacientes sometidos a cirugía ortopédica fueron con un tipo 

III de OI. Las anestesias requeridas se llevaron a cabo con una minoría de 

complicaciones transanestésicas registradas. La anestesia general balanceada fue la 

técnica más frecuente con intubación orotraqueal, con un mínimo de complicación en la 

instrumentación de la vía aérea: más de tres intentos para la intubación, requerimiento 

de cambio de hoja de laringoscopio. Nuestra incidencia de transfusión sanguínea 

transoperatoria es mínima, a pesar del sangrado transoperatorio significativo, apostando 

por el manejo conservador, evitando mayores riesgos asociados a la transfusión en 

pacientes pediátricos. 
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9. LIMITACIÓN DEL ESTUDIO 

Es un estudio de un solo centro de cuarto nivel, no siendo el único que ofrece el 

manejo de pacientes con Osteogénesis imperfecta. Esto determina que datos realizados 

en otro centro no son incluidos. Sin embargo para homogeneizar resultados, nuestra 

población fue manejada por el mismo equipo de ortopedistas. 

Al ser los registros anestésicos distintos en el lapso de la última década, algunos 

datos no son registrados apropiadamente, provocando un sesgo en la recolección de 

datos de nuestra  revisión retrospectiva como alteraciones en la temperatura y la 

dificultad de via venosa periférica. Así mismo se sospecha de una omisión en el reporte 

de las complicaciones, no pudiendo registrar algunos datos útiles. 

El objetivo del estudio, se dirigió a cirugías ortopédicas, excluyendo otro tipo de 

cirugías, como las de instrumentación de columna, o rehabilitación oral, para evitar mayor 

variabilidad en la recolección de datos, y permitir, la determinación de la efectividad 

analgésica, en procesos que incluyen la manipulación cruenta de elementos óseo-

musculares-tendinosos. 

10.  RECOMENDACIONES 

Es importante considerar el manejo multidisciplinario que requieren los pacientes con 

OI. La evaluación preanestésica es fundamental para tomar decisiones en el manejo 

transoperatorio, por lo que se debe incluir estudios complementarios y evaluaciones de 

las funciones cardíacas y pulmonares, que pueden determinar complicaciones durante 

la anestesia. Se debe incluir el registro adecuado de ciertas variables que pueden 

determinar la etiología de algunas complicaciones, como las alteraciones de 

temperatura, signos de hipermetabolismo como incremento de EtCO2; sitios de toma de 

presión arterial no invasiva, uso de torniquetes, registro de instalación de venoclisis difícil, 

y número de punciones periféricas. 
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11. ANEXOS 

11.1. DIAGRAMA DE RECOLECCIÓN DE DATOS 
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