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HETEROGENEIDADE CLINICA EM OSTEOGENESE IMPERFEITA: COMPARAGAO ENTRE A CLASSIFICAGAO DE
SILLENCE E O ESCORE DE AGLAN

Evelise Silva Brizola, Bruna de Souza Pinheiro, Karina Carvalho Donis, Marina Bauer Zambrano, Temis Maria Felix

Introducdo: A Osteogénese Imperfeita (Ol) é um distlrbio genético caracterizado porbaixa densidade mineral 6ssea e
fraturas de repeticdo. Apresenta grande variabilidade fenotipica, existindodesde formas leves poucas fraturas até
formas graves com multiplas fraturas podendo evoluir para 6bito. A tradicional classificacdo de Sillence et al. em quatro
tipos de Ol (I a IV) é a mais comumente utilizada, porém Aglan et al. em 2012 propuseramum novo escore para
avaliacdo quantitativa da severidade clinica na Ol. Objetivo: Classificar os sujeitos de acordo com o critério de Sillenceet
al. e o escore proposto por Aglan et al. e comparar as classificagfes em relacdo ao nivel de comprometimento dos
sujeitos. Métodos: Este estudo transversal incluiu pacientes de ambos os géneros, idade entre 0 e 18 anos, com
diagnéstico de Ol em tratamento no Centro de Referéncia em Ol do Rio Grande do Sul (CROI-RS). Todos o0s sujeitos
foram classificados de acordo com critério de Sillence et al. em Ol do tipo | ao IV e segundo o escore de Aglan et al.
considerando os seguintes critérios: densidade mineral éssea (DMO), marcos motores, deformidade de ossos longos,
namero de fraturas/ano e desvio padrao para altura/comprimento.Cada paciente foi pontuado numaescala de 1 a20
sendo sub-classicados em leve, moderado ou grave. Este estudo (n° 09-501) foi aprovado pelo Comité de Etica em
Pesquisa do Hospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA). Resultados: Foram avaliados 61 pacientes sendo 31 do
género feminino. De acordo com o critério de Sillence et al., 30(49,2%) sujeitos foram classificados com Ol tipo | que
corresponde a forma leve, 6(9,8%) com Ol tipo Il forma moderada e 25(41%) com Ol tipo IV forma moderada a
grave.Dos 30 pacientes com Ol tipo |, 29 obtiveram pontuacdo entre 6 e 10 que corresponde a comprometimento leve e
um Unico paciente obteve escore 12 correspondendo a comprometimento moderado. Dos 6 pacientes com Ol tipo Ill, 4
obtiveram pontuacéo entre 16 e 20 correspondendo a acometimento grave e 0s outros 2 pacientes foram
moderadamente afetados. Dentre os 25 sujeitos com Ol tipo IV, 18 foram classificados como moderadamente afetados
e os demais como levemente afetados. Conclusdo: Observamos uma correlacdo entre as classificacdes, a maioria dos
individuos que obtiveram pontuagdes mais baixas no escore de Aglan et al. apresentavam uma forma leve de Ol (Ol
tipo 1) e os sujeitos com pontuagdes mais altas correspondiam as formas moderada ou grave (Ol tipo IV e Il
respectivamente). O escore quantitativo proposto por Aglan et al. € um instrumento (til para classificacdo da severidade
clinica em pacientes com Ol refletindo a heterogeneidade da doenca. Pode ser usado juntamente ao critério de Sillence
et al. para realizacdo de uma sub-classificacdo mais especifica dos tipos de Ol e para realizar o0 acompanhamento
clinico dos pacientes possibilitando comparacéo entre as avaliacdes.
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