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RESUMEN

Se realizd un estudio descriptivo, prospectivo, de tipo
transversal para determinar el nivel de satisfaccion en 101
pacientes con Osteogénesis Imperfecta en el tratamiento
con Pamidronato. Se contactaron por encuesta via te-
lefonica a 52 pacientes quienes contaban con al menos
dos ciclos de tratamiento. De 505 fracturas reportadas, el
71% se produjeron previas al tratamiento, evidenciandose
disminucion del 42% de fracturas. 69% de los pacientes
no refieren dolor posterior al tratamiento en comparacion
con el 27% que no refieren dolor previo al tratamiento. El
porcentaje de pacientes capaces de caminar de manera
independiente aumento 21%, disminuyendo 31% de pa-
ciente confinados al lecho o silla de ruedas. El porcentaje
de mejoria, conformidad y recomendacion del tratamien-
to es favorable en casi 100% de los entrevistados. El tra-
tamiento con Pamidronato mejora la calidad de vida de
los pacientes con Osteogénesis Imperfecta.
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ABSTRACT

We present a descriptive study to evaluate the level of
satisfaction in 101 patients with Osteogenesis Imperfecta
in treatment with Pamidronato. We contact 52 patient for
an enquire by telephone, who have 2 or more ciclos of
treatment. From 505 fractures report, the 71% was until
treatment, we found disminution of 42% of fractures. 69%
of patients don't refer pain after treatment in comparison
with the 27% that do not refer pain until treatment. The
parcent of patients capables of walk independent increa-
se 21%, decrease 31% of patients that can not walk. The
porcent of improvement, conformity and recomenda-
tion of treatment is good in also 100% of interview. The
treatment with Pamidronato improve the life quality in the
patients with Osteogenesis Imperfecta.

Key words: Osteogenesis Imperfecta, Pamidronato,
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INTRODUCCION

La Osteogenesis Imperfecta (Ol) es un desorden heredita-
rio caracterizado por la extrema fragiidad de los huesos,
fracturas a repeticion y deformacion ésea progresiva, es-
cleras azules, dentinogénesis imperfecta, perdida auditiva
y escoliosis'’.

El trastorno del tejido conectivo es causado por la mutacion
del gen del colageno tipo |, su herencia es de caracter auto-
somico dominante o recesivo (segun el tipo de Ol).

Este término fue difundido por Vrolik en 1849 para designar
este sindrome congénito de naturaleza genética y de pre-
sentacion variable caracterizada por fragilidad osea, osteo-
porosis y fracturas.

En 1979, Sillence propuso una de las clasificaciones mas
~ usadas en 4 tipos basados en criterios clinicos tales como
la gravedad de las manifestaciones esqueléticas, presencia
0 ausencia de signos extra-esgueleticos y genéticos®.

- Tipo I: Es el tipo mas frecuente, se transmite de for-
ma autondmica dominante pero también puede ser
el resultado de una mutacion espontanea. Presen-
tan una fragilidad 6sea leve y una coloracion azulada
en las esclerdticas. Las fracturas son poco comu-
nes en el nacimiento. En general, los pacientes se
fracturan huesos menos de dos veces por ano. Se
subdivide a su vez en IA v IB dependiendo si hay o
no dentinogénesis®.

- Tipo lI: Es una forma de fragilidad 6sea que se he-
reda como rasgo autosomica dominante, siendo el
tipo de Ol mas grave. La mayoria de los ninos mue-
ren antes de nacer.

- Tipo llI: Abarca el 20% siendo la forma mas gra-
ve compatible con la vida, de herencia autosomica
dominante, caracterizado por deficit estatural grave,
deformaciones progresivas de los miembros y una
facies triangular debida a una macrocefalia y a la pe-
quenez del menton y macizo facial.

- Tipo IV: Representa un grupo muy heterogéneo de
pacientes con una gran variedad de formas clinicas.
Los criterios de inclusion, tal como los describio Si-
llence, son una anomalia de leve a moderada del
esqueleto, esclerdticas blancas y una transmision
autosomica recesiva o dominante.

Las manifestaciones del sindrome son muy variables y con-
sisten en osteoporosis generalizada, como dato inespecifico
que puede ser clinicamente silencioso, o puede manifestar-
se en la forma de encorvamiento vy fragilidad de los huesos
largos con propension a las fracturas, en el otro extremo,
dolor y limitacion funcional por lo que se han ensayado dis-
tintos tratamientos en procura de disminuir la incidencia de
fracturas y mejorar la calidad de vida de los pacientes®.

Cabe recalcar gue el tratamiento médico de la Ol es sinto-
matico y no curativo.

Desde el ano 1990 el uso de los bifosfonatos ha sido acep-
tado en el tratamiento sintomatico de la Ol demostrando
efectos benéficos en la disminucién de la frecuencia de las
fracturas, mejorando la densidad 6sea y la calidad de vida.

Los Bifosfonatos son andlogos al Pirofosfato, un regulador
endogeno de la mineralizacion que inhiben la prenilacion
(transferencia de cadenas de acidos grasos) de algunas
proteinas intracelulares, transportadoras de GTP, alterando
los procesos celulares, provocando la apoptosis de los 0s-
teoclastos y por lo tanto inhibicion de la resorcién 6sea ''”.

El Bifosfonato mas estudiado en los ninos es el Pamidrona-
to el cual presenta varios efectos secundarios, la mayoria
durante el primer ciclo de administracion intravenosa del
medicamento presentan nauseas, vomites, fiebre, mialgias
y dolor dseo. Estos sintomas mejoran con medicamentos
antipiréticos como Paracetamol o Acetaminofeno.

Desde el ano 2000 se esta implementando en Hospital Or-
topédico Infantil de Caracas, Venezuela el tratamiento con
Pamidronato Disodico.

El Pamidronato disédico es administrado via endovenosa
lenta, durante un periodo de 4 horas en cada uno de los 3
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dias sucesivos, esta aplicaciones se repite cada tres meses
y se adiciona en la dieta diaria el uso de 630 mg de citrato
de calcio + 400 Uds. de Vitamina D3 de por vida. En caso
de que el paciente no ingiera comprimidos se debe moler
y darselo diluido en los alimentos.

La infusion endovenosa de Pamidronato se prepara de la
siguiente forma:

- La cantidad calculada se debe diluir en 250 ml de
solucion salina isctonica y pasar a razon de 60 mi-
cro-gotas por minuto 0 21 macro-gotas por minuto
para pasar en 4 horas.

. Daosis del primer dia: 0,5 mg por Kg de peso

por dia.

. Dosis del segundo dia: 1 mg por Kg de peso
por dia.

. Dosis del tercer dia: 1 mg por Kg de peso
por dia.

OBJETIVO

Determinar la incidencia y el nivel de satisfaccion en los pa-
cientes con Osteogeénesis Imperfecta en el tratamiento con
Pamidronato ciclico endovenoso, asi como la incidencia
de fracturas antes y durante el tratamiento farmacologico.

METODOLOGIA

Se realizo un estudio descriptivo, longitudinal, retrospec-
tivo a través de la revision de las historias clinicas de 114
pacientes quienes cursan con osteoporosis infantil y estan
en tratamiento con Pamidronato Disodico segun nuestro
protocolo. 101 Pacientes sufren de Ostecgenesis Imper-
fecta (Ol). 52 Pacientes portadores de Ol y quienes con-
taban con al menos dos ciclos de tratamiento (rango 2 a
30 ciclos), se contactaron por encuesta via telefonica. Se
obtuvo las caracteristicas epidemiologicas de cada caso,
en cuanto a sexo, edad, tipo de Ol segun la clasificacion
de Sillence, numero de fracturas, escala de dolor, esca-
la de movilidad y deambulacion previo y posterior al inicio
del tratamiento con Pamidronato ciclico endovenoso. Los
resultados se expresaron en valores absolutos, porcentua-
les, promedio, moda y desviacion estandar.

RESULTADOS

Se obtuvo un total de 52 pacientes con diagnostico de Ol.
54% femeninos y 46% masculinos. La edad promedio fue
8,73 anos + 7,19 Desviacion Estandar (DS) y una moda de
3, con un porcentaje de distribucion de edad del 40% en-
tre los Oy 5 anos, 27% entre los 6 y 10 anos y 32% desde
los 11 y mas anos. Del total de pacientes con Ol el 50%
correspondié grado Il (segun la clasificacion de Silence),
27% grado | By 23% grado | A.

El porcentaje de fracturas previo al tratamiento fue de 8%
en ninguna fractura, 53% de 1 a 5, 23% de 6 a 10, 8% de
11a15, 2% de 16 a 20 y 6% de 21 y mas fracturas.

El porcentaje de fracturas posterior al tratamiento fue de
35% ninguna fractura, 51% de 1a 5, 10% de 6 a 10, 4%
de 11 a 15 y de 0% de 16 y mas fracturas. La sumatoria
total de fracturas evaluadas antes del tratamiento fue de
361 (71%), y con tratamiento fue de 144 (29%).

Se mide el dolor cronico seguin la escala de clasificacion
numeérica, a la persona se le pide que seleccione un nu-
mero entre O (nada de dolor) y 10 (el peor dolor imagina-
ble) para identificar gqué tanto dolor esta sintiendo previo y
posterior al tratamiento sin fracturas, comparando ambos
porcentajes de dolor:

Escala de Dolor | 74DolorPrevio | % Dolor Post
0 26,92 69,20
i 0 3,84
2 3,84 5,76
3 1.92 11,53
4 3,84 0
5 19,23 1,92
6 1,92 1.92
7 7,69 1,92
8 11,53 1,92
9 9,61 1,92
10 13,46 0
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De los 52 pacientes, se descartaron 23 pacientes que te-
nian menos de 2 ahos de vida quedando solo 29 para
realizar la escala de movilidad y deambulacion previo y pos-
terior al tratamiento comparando ambos porcentajes.

0= Confinado al lecho o a silla de ruedas.

1= Capaz de caminar con ayuda, pero no funcional-
mente movil.

2= Capaz de caminar en la casa, con o sin ayuda.

3= Capaz de caminar distancias cortas, con o sin
ayuda.

4 = Capaz de caminar de manera independiente.

% Movilidad y deambulacién pre y post tto

@ previo tto %
B post tto %
0 1 2 3 4
@ previo tto % 41,37 3,44 0 20,68 34,48
M post tto % 10,34 3,44 10,34 20,68 55,17

Se interrogo a los padres de los pacientes si consideran o
no la mejoria del paciente con el tratamiento respondiendo
el 98% afirmativamente vs. 2% negativo.

Seinterrogo a los padres de los pacientes si se encuentran
conformes con el tratamiento médico recibido respondien-
do el 98 % afirmativamente vs. 2% negativo.

Se interrogo a los padres de los pacientes si recomenda-
rian el tratamiento con pamidronato respondiendo el 100%
afirmativamente.

ANALISIS

El mayor porcentaje de pacientes con Ol se encuentra en-
tre los Oy 5 anos de vida.

El tipo de Ol mas frecuente segun Silence fue el tipo i
(50%),secundando el tipo | B (27%), vy luego &l tipo | A
(23%), datos estos que concuerdan con la literatura®,

De un total de 505 fracturas reportadas el 71% se produje-
ron previas al tfratamiento, lo que evidencia una disminucion
del 42% de fracturas con el tratamiento con Pamidronato.

Con respecto al dolor encontramos disminucién del dolor
cronico (sin referencia a las fracturas) con el tratamiento. El
69% de los pacientes no refieren dolor mientras reciben
tratamiento en comparacion con el 27% de pacientes que
no refieren dolor previo al tratamiento, por lo gue podemos
inferir que el tratamiento con Pamidronato  beneficia con-
siderablemente (42%) al paciente con Ol en el manejo del
dolor crénico. En general la escala de dolor tuvo tendencia
a la disminucion.

El porcentaje de pacientes capaces de caminar distancias
largas de manera independiente, aumento 21%, disminu-
yendo 31% de pacientes confinados al lecho o a sila de
ruedas, lo que demuestra un aumento de la capacidad de
movilidad y deambulacion en los pacientes a los que se les
administra Pamidronato de forma periodica.

El porcentaje de mejoria, conformidad del tratamiento vy
recomendacion del tratamiento con Pamidronato referido
por los familiares es favorable en casi 100% de los entre-
vistados.

CONCLUSION

Hasta hace poco tiempo, el tratamiento de la Osteogene-
sis Imperfecta se centraba en: mejorar la dieta, programas
de rehabilitacion, el manejo de fracturas y correccion de
deformidades.

El uso de Pamidronato es eficaz en el tratamiento de la Os-
teogenesis Imperfecta, disminuyendo el dolor dseo cronico
y la fatiga, aumenta la movilidad y deambulacion disminu-
yendo el grado de invalidez de los pacientes, y disminuye
la frecuencia de fracturas mejorando la densidad mineral
Gsea.

El tratamiento con pamidronato disddico mejora la calidad
de vida.
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Comparacion del dolor antes y después

de la administracion de Pamidronato Sodico

40

H dalor provio al tratamiento M dolor posterior al tratamiento

Escala de Dolor de 1 (sin dolor) a 10 (dolor maximo)

/o

Mejoria del paciente con el tratamiento

Bsi Bno
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