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RESUME :

L’ostéogenése imparfaite (OI), est une maladie rare caractérisée par une fragilité osseuse, due a une anomalie de production du col-
lagene de type Iqui conduit a des défauts de la croissance squelettique avec des déformations et & des fractures multiples, engendrées
par des traumatismes minimes. L’OI expose a de véritables défis anesthésiques en raison du risque d’intubation difficile, des ano-

malies cardiovasculaires, des coagulopathies, des problémes de positionnement et une tendance a développer une hyperthermie ma-
ligne. La connaissance de la physiopathologie de la maladie et de ses complications a permis une meilleure approche anesthésique.
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ABSTRACT : ANESTHESIC IMPLICATIONS IN OSTEOGENESIS IMPERFECTA

Osteogenesis imperfecta (OI) is a rare disease characterized by bone fragility, due to an abnormal production of type I collagen
that leads to defects in skeletal growth, with multiple malformations and fractures, caused by minimal trauma. OI exposes to real
anesthetic challenges which include a risk of difficult intubation, cardiovascular abnormalities, coagulopathies, positioning pro-
blems and a tendency to develop a malignant hyperthermia. Knowledge of the physiopathology of the disease and its complications
has led to a better anesthetic approach.
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INTRODUCTION

’ostéogenese imparfaite (OI), communément appelée mala-

die des os de verre ou maladie de LOBSTEIN auparavant,
est une maladie rare (1 cas /15 a 20 000 naissances). Il n’existe
pas de facteur ethnique ni racial particulier[1,2]. Il s’agit d’une
affection héréditaire de transmission autosomique dominante,
caractérisée par une fragilité osseuse avec fractures multiples
engendrées par des traumatismes minimes. Elle est due a une
anomalie de production du collagéne de type I qui peut étre qua-
litative ou quantitative [2,3]. Il s’agit d’un groupe hétérogeéne
allant de la forme 1étale a la naissance aux formes bénignes dé-
couvertes a I’age adulte[3].L’approche pluridisciplinaire, 1’ave-
nement des bisphosphonates et de 1’enclouage télescopique en
ont modifié le pronostic fonctionnel. Quant au pronostic vital,
il est lié a I’atteinte respiratoire corrélée a la sévérité des défor-
mations rachidiennes[4]. L’enclouage préventif et itératif, avant
les déformations et pendant la croissance osseuse implique des
contraintes anesthésiques. Néanmoins, la meilleure connais-
sance de la maladie, de sa physiopathologie et de son retentisse-
ment clinique permet I’anticipation sur les éventuelles compli-
cations permettant ainsi une meilleure approche anesthésique.
L’objectif de cette mise au point est de rappeler, dans le cadre
de la prise en charge, les implications anesthésiques liées aux
particularités de 1’ostéogénése imparfaite.

PRISE EN CHARGE
Le traitement de cette maladie est médical, chirurgical et réédu-
catif, avec une prise en charge interdisciplinaire [5].
1. Traitement médical
Biphosphonates

De nombreuses études pilotes tendent a confirmer I’intérét des
biphosphonates chez I’enfant souffrant de cette pathologie [6,7].
La majorit¢ de ces études rapportent les résultats des cures de
Pamidronate qui ont permis une réduction significative de la
douleur chronique chez ces patients. Une sensation de bien-étre,
une augmentation de la force musculaire et une amélioration des
capeﬁcités fonctionnelles ont été €galement rapportées [6].

2. T‘raitement chirurgical

2. I.J/Enclouage centromédullaire des os longs
L’

nclouage centromédullaire des os longs, effectué aux
embres inférieurs si possible aprés 1’acquisition de la sta-
on debout mais avant la marche, corrige les déformations et
prévient les fractures. Plusieurs techniques existent : broches
¢lastiques, clou simple ou télescopique [8].Aux membres su-
périeurs, I’enclouage centromédullaire des os longs est proposé
lors de difficultés fonctionnelles liées aux déformations et de
fractures répétées génant 1’utilisation des aides de marche [5].

2.2. Chirurgie du rachis

La chirurgie représente le seul traitement efficace des défor-
mations évolutives du tronc. Elle doit étre précoce, lorsque les
courbures sont modérées mais évolutives et que la fonction res-
piratoire est suffisante[5,9].

3. Rééducation et réadaptation

La rééducation est essentielle, le développement musculaire
contribuant au développement osseux. La prise en charge réé-
ducative a 3 buts principaux : favoriser I’acquisition des niveaux
d’évolution motrice, faciliter toute activité motrice spontanée ou
aidée, optimiser 1’indépendance fonctionnelle pour assurer au-
tonomie, socialisation et qualité de vie [5,10].
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Implications anesthésiques

Ce sont des patients candidats a des chirurgies orthopédiques
tres fréquentes. Dans cet article, nous n’aborderont que les ma-
nifestations cliniques qui ont un impact sur la prise en charge
anesthésique.

4. Evaluation pré-anesthésique

4.1. Systeme cardiovasculaire-pulmonaire

En raison des anomalies des tissus vasculaires (en rapport avec
le déficit en collagéne) a I’origine de dysfonctionnements valvu-
laires, dilatations, anévrismes ou ruptures des cavités cardiaques
ou de I’aorte, une échographie cardiaque est demandée systéma-
tiquement lors du bilan initial de ces patients [11].

Une exploration fonctionnelle respiratoire est préconisée afin
d’apprécier le retentissement des déformations rachidiennes et
thoraciques importantes occasionnées par cette maladie.

4.2. Hémostase

11 existe dans 1’0l une fragilité capillaire et des troubles de la
fonction plaquettaire dont la physiopathologie est encore mal
¢élucidée pouvant étre a I’origine de cas d’hémorragies lors de
la chirurgie de grandes déformations osseuses (ostéotomie mul-
tiples)d’ou I’intérét de I’exploration préopératoire d’une éven-
tuelle thrombopathie[12,13].

4.3. Métabolisme de base

Dans les formes séveres, 1’élévation de la température basale
et la tachycardie dont la pathogénie reste inconnue, sont fré-
quentes. Lors d’une anesthésie générale, des réactions hyper-
métaboliques spontanément résolutives peuvent apparaitre mais
sans risque accru d’hyperthermie maligne [14-16].

4.4. Atteinte rénale

Une hypercalciurie liée a I’hyper-remodelage osseux peut sur-

venir chez jusqu’a 36% des patients avec un risque accru de
calculs rénaux [17].Une échographie rénale est donc préconisée
dans le bilan initial.

4.5. Evaluation du risque d’intubation

Lors de la visite pré-anesthésique, un examen clinique complet
est préconisé a la recherche de I’importance des déformations
osseuses :cyphoscoliose et degré de déformation thoracique. La
diminution de la mobilité cervicale, la petitesse du menton et du
massif facial et 1’état dentaire (dentinogenése imparfaite) sont
prédictifs d’une intubation difficile [5,18,19].

5. Phase per-opératoire

5.1. Retentissement des malformations et des fragilités
osseuses

11 faut étre prudent lors du transport et de I’installation sur la
table opératoire car le risque de fractures est majeur.

Le brassard a tension pneumatique peut provoquer des fractures,
dans des formes séveres d’OL

Les déformations osseuses importantes (figure 1), la fragilité
osseuse et capillaire rendent tres difficile la prise d’abords vei-
neux.

Figure 1. Défor-
mation osseuse
de ’avant bras.

GEMOI-FO:
groupe  d’étude
multidisciplinaire
d’ostéogenése
imparfaite - fragi-
lités osseuses du
CHU Benbadis de
Constantine.
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Les manipulations péri-opératoires doivent se faire avec dou-  Le risque anesthésique n’est pas négligeable. La nécessité d une
ceur, la simple contention d’un enfant agité peut étre source de  équipe entrainée est de régle. L’enclouage préventif et itératif,
fractures. avant les déformations et pendant la croissance osseuse, impose
5.2. Risque d’intubation difficile plus de contraintes a la prise en charge anesthésique. Néan-
moins, la meilleure connaissance de la maladie, de sa physiopa-
thologie et de son retentissement clinique, permet 1’anticipation
sur ses éventuelles complications.

La cyphoscoliose (figure 2), la diminution de la mobilité cer-
vicale, I’état dentaire (figure 3), la petitesse du menton et du
massif facial, rendent 1’exposition glottique difficile. L’intuba- )
tion doit étre prudente en raison de la fragilité¢ dentaire. L’hype- ~REFERENCES
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