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RESUMO

INTRODUCAO: A Osteogenesis Imperfect®!) é uma doenca hereditaria que
resulta na diminuicdo e fragilidade da massa o6sdeterminando um aumento na

predisposicéo a fraturas.

OBJETIVO: Descrever caracteristicas clinicas, antropométriestado nutricional

e o perfil do consumo alimentar de pacientes pectdtcom Ol.

METODOS: Foi realizado um estudo transversal com pacigredgtricos de 0-19
anos de idade de ambos os sexos atendidos no abnisutie Ol no Hospital de Clinicas
de Porto Alegre. Todos os individuos foram subnostié avaliagdo clinica, antropométrica
e classificagcdo do estado nutricional. A porcestagde gordura corporal foi
correlacionada por dois métodos, através do soinatirs dobras cuténeas (triciptal e
subescapular), e pebual Energy X-Ray Absoptiomet(fDEXA). A ingestao alimentar foi
calculada através do Registro Alimentar (RA) ds tléas. Foram calculados a média do
percentual de adequacdo para o consumo de enengieronutrientes e célcio. Foi
estabelecido como adequado para o consumo de &nergdlcio os individuos que
apresentassem ingestao entre os pontos de cdd@alé10% e para 0os macronutrientes os
valores propostos pela FAO/OMS. Para a analise ddmos foi utilizadoStatistical
Package for the Social Sciencé€8PSS)Version18. Os testes realizados para a analise
estatistica dos dados foraddme Way ANOVATestet- studentKappa, testes de correlagéo

dePearsonForam considerados valores significativos p<0,05.



RESULTADOS: Participaram do estudo 63 individuos (42,9% Od tipl17,5 Ol
tipo 11I; 39,7 Ol tipo 1V). As caracteristicas ddas dos individuos estavam de acordo com
a variabilidade fenotipica da doenca. Todos osviddos com Ol tipo Il possuiam baixa
estatura grave. Em relacdo estado nutricionakianma dos individuos foram classificados
como eutrdéficos, entretanto somando sobrepeso sdaloe foi observado 37,0%, 44,6% e
32,0% para Ol tipo I, Il e IV, respectivamente. @sultados das avaliagbes das dobras
cutdneas mostraram-se concordantes a classifich&stado nutricional dos individuos,
pois pacientes com dobras cutaneas classificatfaa do percentil 85 apresentaram estado
nutricional de sobrepeso e obesidade. A gordurpocal calculada através do DEXA
apresentou forte correlagcéo (r=0, 803) com a gardarporal calculada pelo somatério das
dobras cutaneas. Em rela¢do ao consumo alimenm@de do percentual de adequacédo de
calorias apresentou diferenca significativa ensr@ais métodos (OMS ou Kcal/cm) (p=0,
002). Consumo de energia acima de 110% foi obdeneam 45,6% e 40,4% dos
individuos para ambos os métodos. A Ol tipo lllesentou uma média do percentual de
adequacdo de calorias mais elevado que a Ol tgpd em ambos os métodos. Para a
classificacdo da adequacdo do consumo alimentammderonutrientes, 12,7% dos
individuos apresentaram consumo abaixo do ponteote minimo estabelecido para
carboidrato, enquanto que 23,8% e 30,8% dos ingbgcpresentaram consumo alimentar
acima do ponto de corte maximo para proteina didipiespectivamente. Observamos uma
associacado entre o diagnostico nutricional e ogosode corte de consumo alimentar
estabelecidos. A classificagdo consumo alimentarcdeio abaixo do ponto de corte
minimo foi observado em 76,2% dos individuos, sen@®% a media do percentual de

adequacgédo do consumo de calcio, estando abaix@mo pge corte minimo. A média do



consumo de calcio ingerido foi de 770mg/dia. F@estbada uma correlacdo inversa (r= -0

527) entre a idade e a adequacdo no consumo de. calc

CONCLUSAO: Este estudo demonstra que a Ol apresentam umabidade
clinica grande. A baixa estatura é uma caractesistiarcante na OlI, principalmente, em
individuos com tipo Ill. Os individuos, em sua mmap foram classificados como
eutréficos, porém foi observada incidéncia de quése e obesidade nos pacientes. As
dobras cutaneas mostraram- se concordantes coagwogdtico nutricional dos individuos.
O percentual de gordura corporal calculada peloas@mo das dobras cutdneas apresentou
forte correlacdo com a percentual de gordura calmalculado pelo DEXA. Em relacéo,
ao consumo alimentar, individuos classificados d@mtipo Ill, apresentaram maior
consumo de energia, do que os individuos com Qistipe IV. Para o consumo de
macronutrientes, embora a maioria dos individuossgmtarem consumo adequado, alguns
individuos apresentaram baixo consumo de carboideatlto consumo de proteina e
lipidio. O baixo consumo de célcio apresentou-&€% da populacdo estando abaixo do
ponto de corte minimo. Foi observada também umeelegéo inversa entre idade e
adequacdo no consumo de célcio. Este estudo manifewcessidade de uma intervengéo
nutricional direcionada a estes pacientes uma uezagadequacao do estado nutricional e

do consumo alimentar séo fatores importantes psaside ossea.

DESCRITORES: Osteogenesis Imperfectantropometria, estado nutricional e

consumo alimentar.



ABSTRACT

BACKGROUND: Osteogenesis Imperfec{®l) is an inherited disease that results
in decreased bone mass and fragility leading tmeeased susceptibility to fractures.

OBJECTIVE : The aim of this study was to evaluate clinicalitheopometric,
nutritional status and describe the profile of fatke in pediatric patients with Ol.

METHODS: We conducted a cross-sectional study of pedig@icents form 0-19
years of age of both gender attending the Ol oigiplatlinic of Hospital de Clinicas de
Porto Alegre. All subjects underwent clinical exatlan, anthropometric measurements and
nutritional assessment. Percentage of body fat cabzilated using the sum of skinfolds
(triceps and subscapular) and measuredbgl Energy X-Ray Absoptiomet(iDEXA).
Both measurements were correlated. Food intakecatsilated using the food diary for
three days and for calculation of calories two radthwere used: reference table by age b
WHO and the formula Kcal / cm. The values used tsuee adequate intake of
macronutrients (carbohydrate, protein and lipidyevaccording to FAO/ WHO and the
food intake of micronutrients (calcium) accordimgDRI, considering the Adequate Intake
(Al) for age. It was established as suitable favdfontake of calories and nutrients intake
between the cutoffs of 90 to 110%. For data anal$&#SS V.18 was used. The tests for
statistical analysis were One Way ANOVA, t-studétdppa, Pearson correlation tests. We
considered significant values p <0.05.

RESULTS: The study enrolled 63 subjects (42.9% Ol type7l5% Ol type I,
39.7% Ol type IV). The clinical characteristicsioflividuals were in agreement with the

phenotypic variability of the disease. All indivias with Ol type Il had been classified



with severe short stature. The nutritional statiisnost individuals were classified as
normal, however overweight or obesity were obsemespectively in 37.0%, 44.6% and
32.0% for OI type I, lll and 1V, respectively. Thesults of evaluations of skinfolds were
shown to be consistent with the classification ofritional status of individuals, because
patients with skinfolds above the 85th centile shdwmutritional status of overweight and
obesity. Body fat estimated by DEXA showed a stroogelation (r = 0.803) with body fat
calculated from the sum of skinfolds. Regarding phefile of food consumption the
average proportion of adequate calories showedfisignt difference between the two
methods (WHO or Kcal/cm) (p = 0.002). Food consuomptin excess of 110% was
observed in 45.6% and 40.4% of subjects for botthats. The OI type 11l showed an
average proportion of adequate calories higher @latype | and IV in both methods. To
classify the adequacy of dietary intake of macroents 12.7% of subjects had intake
below the threshold cutoff for carbohydrate, wher2a.8 and 30.8% of subjects had food
intake above the cutoff limit for protein and lipidve observed an association between
nutritional status and the cutoff of food consumptset. Classification dietary intake of
calcium below the minimum cutoff point was obseniad76.2% of subjects and the
average intake of calcium was 770mg/dia. We obskaveinverse correlation (r = -0.527)
between age and calcium intake.

CONCLUSION: This study demonstrates that the Ol have a greaical
variability. Short stature is a hallmark in Ol, esplly in individuals with type Il
Individuals, in most cases, were classified as abrbut it was found that the incidence of
overweight and obesity in patients. The skinfoldsrevshown to be consistent with the

diagnosis of nutritional subjects. The percentafjbaaly fat calculated from the sum of



skinfolds showed a strong correlation with body gatcentage calculated by DEXA. In
relation to the food intake, individuals classified Ol type lll, had higher energy
consumption than individuals with Ol type | and I\For the consumption of

macronutrients, although most people develop adeqgntake, some individuals had low
carbohydrate intake and high intake of protein Bpid. The low intake of calcium was

76.2% of the population being below the minimumoéutThere was also an inverse
correlation between age and fitness for consumpifaralcium. This study shows the need
for a nutritional intervention targeted to thesdigrds since their nutritional status and

dietary intake are important factors for bone healt

DESCRIBERS: Osteogenesis Imperfectanthropometry, nutritional status and

food consumption.
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1. INTRODUCAO

A Osteogenesis Imperfec(®Il) é caracterizada por baixa densidade miness¢@
levando a uma fragilidade dos ossos e consequentense multiplas fraturas. Outras
manifestacdes clinicas da doenca sdo esclera az(igd), Dentinogenesis Imperfecta
(DI), hiper-mobilidade articular, surdez precoceresenca de 0Ss0S “wormianos” nas
suturas do cranio. A Ol possui variados graus dealestatura causada pelas deformidades

esqueléticas progressivas (RAUCH & GLORIEUX., 20B40ORIEUX, 2008).

A maioria dos individuos com diagndstainico de Ol possuem mutacdes nos
genesCOL1A1 ou COL1A2 que sdo genes que codificam o colageno tipo rhagor
proteina encontrada no osso (SANTIéf al, 2005). Estes individuos, em geral, sédo
classificados tradicionalmente pelo critério cliniproposto porSillenceem 1979, que
compreende as Ol do tipo | ao IV. Em 2004 e 2084 @assificacdo foi expandida e foram
incorporados mais quatro tipos de OI do tipo V db,\devido a caracteristicas clinicas
distintas e/ou diferentes genes causadores dedtdou(VAN DIJKet al, 2010). O
padrédo de heranga na maioria tipos de Ol é autosa@uominante e, em geral, a incidéncia
da doenca é em torno de 1:10.000 nascidos, ndsuipds preferéncia em relacao a sexo

ou etnia dos individuos (GLOURIEX., 2008).

Sabe-se que um trabalho interdisciplinar com pEywe meédico, nutricionista,
fisioterapeuta, dentista entre outros profissiomdeyecem aos individuos com Ol uma

grande melhora na qualidade de vida. A promocdabetio estar fisico € muito importante
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na prevencao das complicacbes da doenca devenducsata precocemente (MONEL

al., 2010).

Quanto a parte nutricional, a avaliacdo antropoo@étdeterminacdo do estado
nutricional e conhecimento dos habitos alimentdestes individuos trazem informacdes
importantes para a decisdo sobre estratégias eeveéntdo no tratamento a ser seguido

(MELLO., 2002).

2. REVISAO BIBLIOGRAFICA

2.1 O Osso

O o0sso € um tecido conjuntivo especializado quenpw@ suporte mecanico para o
corpo, facilitando a acdo muscular, locomocdo etegém interior dos 0Orgaos vitais
(FLYN., 2003). O tecido 6sseo é formado por célulasteoblastos e osteoclastos),
minerais (célcio e fésforo) e matriz organica (phoas colagenas e ndo colagenas). Os
osteoblastos sintetizam e mineralizam a matrizéprat com cristais de hidroxiapatita,
enguanto os osteoclastos promovem a reabsorcaa, daaatendo assim uma constante
remodelacéo tecidual. Existem dois tipos de ogabetular e cortical (Figura 1). O osso
trabecular esta presente, principalmente, nas brége craniopélvis; enquanto o 0sso
cortical predomina nos o0ssos longos, colo femoratdio distal. O osso trabecular
apresenta metabolismo mais elevado que o ossocalpriendo, mais suscetivel as

alteracbes da massa 6ssea (CAMROA., 2003; FLYN., 2003).
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0550 cortical

Fonte: modificado dep:/imediineplus.gov/

Figura 1. Esquema do osso trabecular e cortical.

Aproximadamente 60 a 80% da variacdo da quantidadmassa 6ssea formada é
atribuida a fatores genéticos. No processo de ioreato e na formacdo Ossea estdo
envolvidos, fatores ambientais, nutricionais (ingesde nutrientes e peso adequado para
idade) e comportamentais (atividade fisica, alsowdi e tabagismo) que podem modular a
expressao desse potencial genético levando a as8ocia doencas (ANDRADIEt

al.,2010).

A osteoporose, por sua vez, é definida como dosistémica caracterizada pela
diminuicdo da massa 0ssea e com deterioracdo daist@arquitetura, conduzindo a um
aumento da fragilidade causando deformidades, depleetudo aumento no risco para
fraturas espontaneas antes mesmo de algum tranma#isOrganizacdo Mundial da Saude
(OMS) define osteoporose em termos de densidaderahirbssea (DMO) quando:
osteoporose < -2,5 desvios padrdes (DP) e osteopatie -1 e -2,5 DP para a idade e sexo

em relacéo a populacéo de referéncia (FRANCH.,2010).
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Osteoporosis

Fonte: modificado de A.D.A.M

Figura 2. Esquema do osso normal e osteoporose

2.2.0steogenesis Imperfecta

A Osteogenesis Imperfect®!) é uma doenca hereditaria da formacgdo Ossea. E
caracterizada pela diminuicAo da massa Ossea, &wmmen fragilidade dos ossos e
consequentemente aumento no numero de fraturasgdtal, a incidéncia descrita na
literatura é de 1:10.000 a 1:20.000 recém-nasc{@sORIEUX., 2008; CHEUNG &

GLORIEUX., 2008 ROUGHLEY et d., 2003) e a prevaléncia da Ol ¢é 1:200.000

nascidos vivos ndo apresentando preferéncia perg@&u etnia (SANTILEt al.,2005).

A natureza hereditaria da doenca distingue-se tlopasrose juvenil idiopatica,
embora a osteoporose clinica também seja uma agérseg da Ol. Individuos com Ol ndo
possuem perturbacdes na homeostase mineral e nabot®ino da vitamina D

(GLORIEUX., 2008, ROUGHLEet al, 2003).
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No Brasil, o Ministério da Saude considera a Ol problema relevante para a
saude publica, uma vez que a doenca imp0e ao dudiiator de risco a saude e limitagbes
na qualidade de vida, motivo pelo qual o tratametgstes pacientes foi incluido no

Sistema Unico de Sautde (SUS) (PORTARIA MS 2309120

As caracteristicas clinicas gerais presentes r&fi@la presenca de Esclera Azulada
ou acinzentada (EA), hipermobilidade articular gehelasticidade da pelBentinogenesis
Imperfecta(Dl) devido a incorporacdo anormal do colageno fi;mo dente, resultando em
uma fragilidade e opacidade dentaria marcanteupo@o dos dentes ocorre geralmente em
idade mais precoce do que nos individuos nornfatglem ainda apresentar perda auditiva
progressiva, devido a danos causados nos ossiauthvos ao longo do tempo. Uma
mistura de perda auditiva condutiva e neuroserisafieéam a maioria dos adultos com Ol.
Na infancia, em torno de 7% dos individuos, possperda auditiva em idades entre 5-9
anos (BASELet al., 2009). A face em formato triangular, principalnegmos individuos
mais gravemente afetados como Ol tipo Ill. O crénielativamente mais largo quando
comparado com o tamanho do corpo. A presenca aes dg®rmianos”, que sao ilhotas
gue se formam,principalmente, na regido occiptalrdaio, € uma caracteristica importante
para o diagndéstico de Ol (ROUGHLE al.,2003; BASEL & STEINER., 2009; MONTI

et a.,2010).

Podem ocorrer equimoses frequentes na pele capskdfagilidade da integridade
tissular. A acuidade visual é geralmente normatémoexiste uma predisposicao a lesédo

Otica, tanto espontanea causada pela ruptura darsgsquanto traumética. Sintomas
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gastrointestinais como constipacdo sdo comuns e@ncas e adultos com Ol,

principalmente, os dependentes de cadeira de (B&&EL & STEINER.., 2009).

A baixa estatura é uma caracteristica de todogpos tle Ol, mesmo nas formas
mais leves a estatura dos adultos é reduzida quemmparada com o padrdo familiar
(GLORIUEX., 2008). A baixa estatura esta diretaraerglacionada as deformidades
esqueléticas progressivas dos individuos e ao minerfraturas ao longo da vida. Nas
formas mais graves, o crescimento vertical dimémirelacdo as curvas de crescimento no
término do primeiro ano de vida e a velocidade @samento € mais lenta do que nas
criancas normais. Atrasos no desenvolvimento me#e comumente associados a

hipermobilidade articular e deformidades da Ol,éporpodem melhorar com a idade.

(BASEL & STEINER., 2009).

A expectativa de vida na Ol tipo | e IV é normalnp tipo Ill pode ser reduzida e é
considerada letal na Ol tipo Il. Insuficiéncia polmar € a causa mais comum de morte na
Ol tipo Il e afeta individuos adultos com formasisngraves de Ol tipo lll, geralmente,
causado por uma escoliose grave que leva a coraprgsstebral contribuindo para uma

doenca pulmonar restritiva (GLORIUEX., 2008).

A fertilidade é considerada normal na Ol. Pamagoria das mulheres a gravidez é
sem complicacdes, com excecdo daquelas com extbaixa estatura que requerem

ceséarea antecipada devido ao comprometimento a&spir (BASEL & STEINER., 2009).

O diagnéstico da doenca é baseado, principalmentesinais e sintomas clinicos.
A historia familiar positiva para a doenca é faloeto para o diagnostico ou na presenca

de vérias caracteristicas tipicas, porém o diagmogiode ser dificil na auséncia de
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parentes afetados e quando a fragilidade 6sseastaorelacionada com caracteristicas

extra—0sseas (RAUCH & GLORIEUX., 2004).

Outro fator complicante no diagnéstico da Ol € asabinfantil, caracterizado por
agressoes fisicas, que é causa frequente de fatora alta incidéncia no primeiro ano de
vida. O diagnéstico diferencial se faz necesséspgecialmente quando a histéria familiar &
negativa para a doenca. Exames da densidade mioenad o Dual Energy X-Ray
Absorptiometry (DEXA) ou Tomografia Computadorizada (TC) podenuday no

diagnostico diferencial (RAUCH & GLORIEUX., 2004).

A heterogeneidade clinica da Ol compreende desderte no periodo perinatal,
devido as mudltiplas fraturas, principalmente, dxadoracica e deformidade grave dos
0SSs0s, até uma expectativa de vida normal comfiagdidade 0ssea e ligeiro decréscimo
da massa Ossea. O prognostico de sucesso no deanmdbuhutonomia sdo muito
influenciadas pelo numero de fraturas, deformidagdea idade em que elas iniciam

(MONTI et al, 2010).

2.3 Fisiopatologia

O conhecimento da fisiopatologia da Ol é a chava paentendimento da sua
apresentacdo e a larga variacdo fenotipica da doédg genesCOL1Al e COL1A2,
presentes nos cromossomos 7 e $@p responsaveis pela formacédo do colageno tipo |
(SANTILI et al., 2005). A molécula do colageno tipo | compreende uripla hélice
formada por uma cadeia polipeptidica contendo dué&tades alfa 1 e uma alfa 2 (Figura

3). No centro de cada volta helicoidal, isto éoteerceiro aminoacido é um residuo de
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glicina, o qual é essencial para a estrutura d&cotd. Qualquer substituicdo neste residuo
pode resultar em uma anormalidade estrutural eugnodma mistura normal e anormal nas
vertentes do colageno. Dependendo da substituiig@m,e localizagdo, o fendtipo pode

variar de leve a grave (CHEUNG & GLORIEUX., 2008).

Fibras do colageno Alfa 1
| Alfa2
S
e
o . Microfibrilas do —Jm
Fibrilas do colageno )
I colageno V4
| |I f:'-..l | Alfa 1
| : |
g \
. WM |
., [ ,
- Tripeptideo do colageno

Fonte: modificado de http://www.maxway.com.br/Essgprotein3.htm

Figura 3. Esquema das fibras do colageno, formadas poraiusas alfa 1 e uma alfa 2.

Em 90% dos casos, a Ol é causada por mutacdes altssnem qualquer um dos
dois genes que codificam a cadeia do colagend ti@®LIAL e COLIA2. Estas mutacdes
podem levar a defeitos quantitativos (formas leme@snoderadas) ou qualitativos (formas
graves ou letais) na sintese do colageno tipo ¢eiRemente, mutacdes em outros genes
dois genes foram descritos como causadores de ©beBes sdo: proteina associada a
cartlagem CRTAB e o proteoglicanos prolina enriquecidos de leacHheprecan

(LEPREJ que codificam a prolil-3 hidrosilase 1 e cictofia B, os quais formam um
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complexo colageno modificado intracelular (MONeTlal.,2010, VENTURIet al., 2006,

VAN DIJK et al.,2010).
2.4 Classificagcao

A Ol tem sido reconhecida como doenca desde osédillquando foi denominada
de Osteomalacia Congénita. O teri@steogenesis Imperfecfai adotado no final do
século 19 e no inicio do século 20. Foi subclassitha com formas congénita e tarda para
retratar a doenca grave ou leve que poderia estgeme na juventude. Quanto mais
pacientes foram sendo investigados, um amplo espetinico da doenca foi sendo

reconhecido e classificacdes abrangentes foranadal®{ROUGHLEet al., 2003).

Em 1979, antes do entendimento dos aspectos matesutla doenca, o médico
australiandavid Sillenceformulou uma classificacao clinica, que continead® utilizada
até hoje (SILLENCEet al,1979). Esta classificacdo € baseada nas castictgsiclinicas e
radiol6gicas compreendendo quatro tipos de Ol tipdd, IV e | (BASEL & STEINER.,,
2009). Devido a variedade da gravidade clinicdaknca e a obtencdo de novos métodos
de diagndsticos, esta classificacdo foi atualizadaoje sdo descritos oitos tipo de Ol

(MONTI et al.,2010; VAN DIJKet al,2010., RAUCH & GLORIEUX., 2004).

A caracteristica mais relevante clinicamente desaak tipos é a fragilidade 6ssea
de graus variados. A gravidade da Ol aumenta cof@a seguinte ordem: tipo | < tipos

IV,V,VILVII< tipo lli<tipo 1I/VIIl (MONTI et al.,2010).

Tipo I- E a forma mais leve e comum da doencaer®ifcia-se fenotipicamente por

causa da esclera azulada, auséncidDdetinogenesis Imperfecta deformidade Ossea
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minima ou ausente. Possuem estatura normal, enooiradividuos afetados apresentem
estatura menor do que a prevista pelos individaasesma familia (BASEL & STEINER.,
2009). Em geral, as fraturas comecam quando acearimomeca a caminhar, sendo
principalmente devido a quedas. A taxa de fratuea® de algumas poucas a muitas por
ano, diminuindo com a puberdade. As fraturas fretpeente aumentam depois da quinta
década de vida, quando ocorrem mais de 25% dasasada vida toda, estando relacionada
com o periodo da mulher de pés-menopausa (GLORIROB8; CHEUNG &

GLORIEUX.,2008).

A hipermobilidade articular pode estar presentajepdo aumentar o risco de
degeneracao articular prematura, resultando ermoarstiée e dor articular crénica. A perda
auditiva progressiva ocorre em 50% dos casos dadsoaccom tipo I. O modo de heranca

da Ol tipo | é autossdmica dominante (BASEL & STER,2009).

Tipo II- E a forma mais grave da doenca resultagmomorte no periodo perinatal.
Mais de 60% dos afetados morrem no primeiro diavida e 80% morrem com uma
semana de vida. Sobreviventes por mais de um anex$g&mamente raros e ,geralmente,
envolvem um intensivo suporte como ventilagdo adaiscontinua. Os individuos
apresentam multiplas fraturas intra- Utero de tmstessos longos acompanhada de grave
deformidade esquelética. A morte € geralmente daugela insuficiéncia respiratoria
devido a uma pequena caixa toracica, associadat@ads de costelas. (ROUGHLEa

al.,2003).

As anormalidades caracteristicas da Ol tipo |l e@ddentes no ultra-som pré-natal e ao

nascimento. O peso e 0 comprimento ao nascimentpesfuenos para a idade gestacional.
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A esclera é tipicamente azul escuro e o tecidoucivp é extremamente fragil. O cranio é
largo em relacdo ao tamanho do corpo e mole nag@dpdevido a pobre mineralizacéo.
As extremidades séo curtas, curvadas e deform@daguadris sdo geralmente flexionados
em uma posicao de batraquio. Radiografias mostranamassamento nos 0ssos longos e
fraturas em diversos estagios de mineralizacdo @Qrapade heranca € tipicamente
autossdmico dominante, sendo assim a maioria ad@mréascidos afetados representam
uma mutacdo nova. Contudo, mosaicismo na linhagegmigativa vem sendo descrita em
muitas ocasifes, aumentando o risco de recorréBRASEL & STEINER., 2009).
Raramente podem se apresentar com padrao de herangadmico recessivo (MONEt

al., 2010).

Tipo lll- E a forma mais grave da doenca compatéeeh a vida. O diagnéstico é
frequentemente feito ao nascimento. E caracterizpela deformidade esquelética
progressiva que tem inicio no nascimento. Os iddiv$ podem apresentar fraturas ao
nascimento a minima manipulacdo devido a natumdz tlos seus 0ssos. As incidéncias
de fraturas permanecem altas ao logo da idadeaadDi individuos afetados podem
apresentar em torno de 200 fraturas ao longo daevideformidade progressiva mesmo na
auséncia de fraturas. O diagnéstico extra-0ssedt@ dela presenca de esclera azulada ou

cinza, grave DI e face triangular (RAUCH & GLORIEU2004).

Mais de 50% dos individuos sdo dependentes deraadkeirodas precocemente. O
crescimento é lento e possuem baixa estatura gravea estatura maxima na idade adulta
entre 90 a 120 cm. A escoliose pode conduzirohlpmas respiratorios, 0s quais sao a

principal causa de morte nestes individuos. A pexdditiva geralmente se inicia na
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juventude. O padrdo de heranca € autossémica dorif@ HEUNG & GLORIEUX.,

2008).

Tipo IV- E o grupo que apresenta a maior diversidelihica na classificacio de
Sillence e compreende todos os individuos que ndo sex@amecanos critérios para a
classificacdo dos tipos de Ol I-1ll. O fendtipo podariar de grave a leve, com individuos
mais gravemente afetados apresentando fraturasswnento, deformidade esquelética
moderada e tendéncia a baixa estatura (ROUGHEEMal, 2003). Esses individuos
possuem desde mobilidade independente a completaheimendentes de cadeira de rodas.

Possui padréo de heranga autossomico dominanteNBE: GLORIEUX., 2008).

Tipo V- Foi o primeiro tipo ndo ligado ao colagenoser identificado. Era
anteriormente classificado como tipo IV. Este grummstitui em torno de 4-5% da
populacdo de Ol em hospitais (CHEUNG & GLORIEUX008). Apresenta individuos
com moderada a grave fragilidade 6ssea e deforesddfsclera azulada e DI ndo estdo
presentes. Apresentam trés caracteristicas dstigtapresenca de formacdo de calos
hipertréficos nos locais das fraturas, calcificagdanembrana interossea entre 0os 0ssos do
antebraco e a presenca de uma banda metafisealg@aca imediatamente adjacente ao
crescimento das placas de crescimento. Em relag&@xame histologico, a organizagéao
lamelar do osso possui uma irregular aparénciaabardiferente da organizagdo lamelar
normal (ROUGHLEYet al, 2003). Presume-se que o padrdo de herancawtegs@mico

dominante (VAN DIJKet al, 2010).

Tipo VI- Apresenta moderada a grave deformidadgiesgtica e ndo possui EA e

DI. Distingui- se através de caracteristicas higficas como a aparéncia de escamas de
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peixe do osso lamelar e a presenca excessiva deubcide osteoides na superficie
formadora dos o0ssos ndo havendo anormalidade nebalisimo do calcio, fosfato,

horménio da paratiredide e vitamina D. O crescimeatd placa de mineralizacdo éssea
ocorre normalmente (GLORIEUX., 2008; ROUGHLEY al.2003). Considera-se que 0
padrédo de heranca autossdémico recessivo, devidoaa familias consanguineas com

recorréncia de Ol em uma dessas familias (VAN H0O&L, 2010).

Esta presente em aproximadamente 4% dos indiviafetedos de forma moderada
a grave (GLORIEUX., 2008). Individuos afetados gste tipo de Ol ndo respondem bem a
terapia com bifosfonados quando comparado com @®tipos de Ol (CHEUNG &

GLORIEUX., 2008).

Tipo VII- Os individuos também possuem moderada ravey deformidade
esquelética e fragilidade 6ssea. A EA e a DI neiiogzresentes. A diferenciacao deste tipo
de Ol é devido a um encurtamento rizomélico do oneedo fémur. Incomum em outras
formas Ol que podem ser herdados de maneira aat@gsdominante, o tipo VII exibe um
padréo de heranca autossdmico recessivo. A recha@xpressao do gene da cartilagem
associada a protein&CRTAP vem sendo descrita como causadora da Ol tipo VIl
(CHEUNG & GLORIEUX., 2008, ROUGHLEYet al., 2003). Coxa vara pode estar
presente mesmo na infancia. Este tipo de Ol foieswendescrito na comunidade de nativos

no nordeste de Quebec (RAUCH & GLORIEUX., 2004).

Tipo VIII- Foi descrito porCabral em 2007. Possui padrédo de heranga autossdomico
recessivo. E uma Ol grave devido mutacbes no @¢&ERRE1 que codifica a prolil 3

hidroxilase 1 (P3H1) ( VAN DIJket al, 2010). Individuos com mutac¢desliiePRE1tém
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sido identificados e embora eles ainda nao tenldmfermalmente classificados como um

novo tipo de OI, apresentam caracteristicas feicapsimilares a Ol tipo Il e 1l

(CHEUNG & GLORIEUX., 2008).

Tabela 1 Caracteristicas clinicas e tipos de Ol

Tipo | Heranga Gravidade Fraturag Deformidade Estatur DI Esclera Perda
auditiva
I AD Leve Multiplas Incomum Normal | Raro Azul Presente
ou em 50%
levemente dos
baixo individuos
para a
familia
Il AD/AR Morte Multiplas Grave Baixa + Azul escuro -
perinatal fraturas de estatura
costela, grave
compressad
dos 0ssos
longos
Il | AD/ Raro Grave Costelas | Moderada/Grave Baixa + Azul Frequente
Recessivg finas, osso estatura
gracil fino grave
com muitas
fraturas ,
epifises em
forma de
pipocas
v AD Moderado/leve| Mdiltiplas Leve/moderada Baixa +/- | Normal/cinza| Alguns
estatura individuos
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variavel
\% AD Moderado Mdltiplas Moderada Variavel| Na&ag Normal N&o
com
calosidade
hipertrofica
Vi Incerto Moderado Mdltiplas| Encurtamento Baixa N&o Normal N&o
Rizomélico estatura
leve
VII AR Moderado Multiplas | Moderada/Graye Baixa N&o Normal N&o
estatura
leve
VIII AR Letal Mdiltiplas Grave Baixa - - -
estatura
grave

* Fonte: www.ncbi.nim.nih.gov/bookshelf/br.fcgi?bod&=gene&part=oi

2.5 Tratamento

A maneira ideal para conduzir o tratamento da @&rtro de centros clinicos com

profissionais e equipamentos especializados pam@mgrer um bem estar fisico para estes

individuos. O tratamento da Ol precisa ser iniciato uma idade muito precoce. Um

programa de exercicios regular com baixo impactonac caminhadas e hidroterapia,

ajudama promover o crescimento 0sseo e melhorabikdade articular. Alguma atencéo

também deve ser focada no aspecto psicossociakgparma doenca crbnica, € com iSso

acaba interferindo nas atividades diarias e adftglerancia dos pares e autoridades

escolares (BASEL & STEINER., 2009).
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No presente momento, ndo existe cura para a dopagan nos ultimos 10 anos
houve significativos avancos no manejo que ajudagiamelhorar a mobilidade, o auto-

cuidado e a integracéo na sociedade (CHEUNG & GIEDIXI,2008).

O tratamento da Ol depende do grau de sua gravelaideidade do paciente. Em
gualquer caso o tratamento deve fornecer o maxenfortao ao longo prazo e autonomia
para os individuos afetados. Para simplificar, bgetivos de tratamento podem ser
reduzidos em trés situagdes tipicas: a forma lgpe [), no qual o objetivo é alcancar um
estilo de vida “normal’; as formas graves e modasa(ipos IlI-1V) no qual o objetivo é
alcancar autonomia para as atividades diariagpera letal (tipo 1) no qual o objetivo € a

sobrevivéncia ao nascimento (MONétlal.,2010).

A fisioterapia, a reabilitacdo e a cirurgia ortopédsdo os pilares do tratamento da
Ol. Os esforcos terapéuticos tém como objetivo @gmis melhorar a0 maximo suas
capacidades motoras e funcionais (GLORIEUX., 20B&SEL & STEINER.,2009;
MONTI et al.,2010). Contudo, estes tratamentos ndo alterasgdifiade 0ssea e por esta
razdo, novas abordagens médico-terapéuticas, aataoento farmacoldgico, fisioterapia
e nutricho vém sendo descritas com o objetivo flergar os ossos destes individuos

(MONTI et al.,2010).

Como tratamento medicamentoso, todos os pacieetesnd possuir um ingestao
adequada para a idade de vitamina D e calcio, devear obtido através de uma dieta
adequada para a idade ou através de suplementacdes chutrientes. Os pacientes
necessitam de um protocolo de acompanhamento paraliacdo das condicdes clinicas,

bioquimicas e nutricionais (MONEt al, 2010).
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2.5.1 Bifosfonados

Os bifosfonados séo analogos de pirofosfato quenagativando os osteoclastos,
inibindo assim, a reabsorcédo 6ssea. Os bifosfonpddem ser administrados via oral ou
parenteral e sdo caracterizados pela rapida e ligegdo aos cristais hidroxiapatita no
0sso. Depois de fixados no esqueleto sé séo libsrgdlando o osso € destruido no
processo de renovacao 0ssea. Esta atividade resultana prevencdo da perda de ambos
0S 0Ss0s trabecular e cortical resultando em uneattnda massa 6ssea. (ROUGHLELY

al., 2008; MONTIlet al, 2010; GRAHAMet al.,2007).

Antes do tratamento

Osso adicionado pelos osteoblastos

Osso adicionado pelos osteoblastos

TEEL Osso ndo reabsorvido pelos osteoclastos
/

N TL i
LAH,

Fonte: modificado de RAUCH & GLORIEUX.,2004

Figura 4. Modelo do mecanismo de acéo do tratamento coosfbifiado (pamidronato de
sédio).

A) Novo osso €é adicionado pelos osteobastos e modpédo® osteoclastos.

B) Com o tratamento ha inibicdo dos osteoclastos|taeglo em aumento da espessura
do osso cortical.
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Sdo largamente usados para tratamento da osteeperas mulheres na poés
menopausa, onde foi mostrado um aumento na massa ésdiminuicdo na renovacao
0ssea e reducao de fraturas (BASEL & STEINER0Q920

A partir de 1998, estudos observacionais demomstraa eficacia do uso de
bifosfonados, principalmente, pamidronato de sdélialendronato em Ol (BASEL &

STEINER.,2009; PHILLIPEt al,2009).

2.5.1.1 Pamidronato

O primeiro estudo sobre a administracdo de pamideowle sédio em Ol na
literatura foi em 1998, por Glorieux, que inclui@ &iancas com idade entre 3-16 anos. Os
autores analisaram a administracdo ciclica de pamatb de sédio em criancas com Ol
forma grave tipo lll e IV e constataram uma dinigdo na incidéncia de fraturas, reducao
da reabsorcdo Ossea, e aumento na densidade Oslesacerpos vertebrais ( p<0,001)

(GLORIEUX et al.1998).

Logo apos este estudo criangcas menores de tréspassaram a ser tratadas com
pamidronato, apresentando resultando ainda maitadleres. Nove criangas com Ol grave
receberam o tratamento durante 12 meses e osadsslforam comparados com o de
criancas nao tratadas de idade e sexo semelh@ntgsipo tratado aumentou a densidade
mineral entre 65% e 227% com um expressivo incrémdo escore-z (p<0,001). Foi
notada também a aceleragdo do crescimento, prowemtd devido a diminuicdo do

namero de microfraturas no nivel das cartilagensregcimento (PLOTKINt al, 2000).
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Segundo Lanckt al (2006), criancas tratadas por trés anos com dramato
apresentaram uma melhora na funcdo motora, forgautar, nivel de ambulagéo, forca de
pressdo quando comparada com criangas nao tra@utass estudos também demonstram
o efeito benéfico do pamidronato em pacientes coMONNS et al, 2004; LANDet al,

2006; CASTILHOSet al.,2008; PHILLIPIet al.,2008; GLORIEUX., 2007).

Tratamento ciclico com pamidronato de sodio intnage € atualmente o
tratamento mais utilizado em criancas com Ol matieia grave. A literatura mostra um
aumento no bem estar e diminuicdo na dor Osseacar@om a terapia. Quando o
pamidronato € iniciado prematuramente, o tratampotie apresentar uma grande melhora
na mobilidade e ambulacdo do individuo afetado (GN& & GLORIEUX., 2008;

GLORIEUX., 2007).

Segundo Letochat al (2005), a administracado de pamidronato em 18 camde 4-
13 anos de idade com Ol tipo Ill e 1V, foi obse&lwa um decréscimo nas compressoes
vertebrais, e uma significativa melhora na den®dadheral 6ssea em relacdo ao grupo
tratado (p<0,001). Além disso, as taxas de crestonedo mudaram quando comparadas
com dois anos antes do inicio do tratamento. Tamfméntestada a interacdo entre o
horménio de crescimento (HC) e pamidronato e ndoefmontrada nenhuma relacdo

positiva ou negativa entre os dois medicamentos.

O estudo de Poyrazogkt al (2008) avaliou 35 criancas com Ol com idade entre
dois meses e treze anos em tratamento com pamidrdnente seis anos e conclui que o
tratamento ndo possui efeitos colaterais sigrifioa e ndo resultam em falha no

crescimento durante o tratamento. A densidade alingssea foi significativamente
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aumentada (p<0,001), principalmente no primeiro dadratamento e a taxa de fraturas

decairam em criancas e recém—nascidos em trataaéorigo prazo com pamidronato.

Efeitos adversos sdo descritos durante tratameritavéenoso como uma leve

diminuicéo no calcio sérico e uma febre transit@aORIEUX., 2007).

O Ministério da Saude do Brasil em dezembro de 2@f¥inatizou o tratamento
com pamidronato de sodio no Brasil. Segundo a pan@mero 2305 o pamidronato esta
indicado em pacientes com Ol forma grave tipo IVeu forma leve com historia de trés
ou mais fraturas anuais incluindo fraturas de @loo que possuam deformidades dos
membros que necessitem de cirurgia, com idades emascimento e 21 anos. E sugerido
gue os individuos sejam tratados até que a dersiodkral 6ssea (DMO) alcance pelo

menos o valor minimo para a normalidade (PORTARIS 2805., 2001).

2.5.1.2 Alendronato

Alendronato de sodio € outro membro da classe dgadr conhecidas como
bisfofonados, administrado oralmente. Foi aprovadi@ialmente para prevencdo e
tratamento da pés menopausa em adultos, porémmatoi@ vem sendo bastante utilizado

na prevencao e tratamento de osteoporose infandilindo a Ol (WARDet al.,2005).

Um estudo realizado por Dimegliet al (2005), comparando o tratamento
intravenoso e oral com bifosfonados concluiu quéota terapia intravenosa quanto a oral
sdo igualmente seguras para criancas com Ol. Gamgdno alendronato € indicado para as
formas mais leves da doenca como Ol tipo | ou poom fendtipo mais leve (WARBt

al.,2005).
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Foi descrito como efeito adverso ao tratamento eiaiomas gastrointestinais.

(MONTI et al.,2010).

3. ABORDAGEM NUTRICIONAL

3.1. Nutricdo e Saude Ossea

Os nutrientes como calcio e vitamina D trabalhamgsi na manutencdo da salde
Ossea., Esses nutrientes melhoraram o ganho deandassa durante o crescimento,
reduzem a perda Oéssea relacionada a idade e dimmiraieocorréncia de fraturas
osteoporoticas, particularmente nos idosos e, pepregente, em adolescentes também

(HEANEY ., 2009).

A ingestado destes nutrientes € importante pareganismo, pois sdo responsaveis
no favorecimento da mitose celular, produzindo ori@de vitaminas que regulam a
sintese da matriz éssea, a absorcao intestinaldm @ contribuem para a producdo de

horménios e fatores de crescimento (FRAN&HI. 2009).

Por ndo ser produzido endogenamente, o calcio érgenadquirido pela ingestao
diaria de alimentos que o contenham. A alta biadigplidade do calcio nos produtos
lacteos esté relacionada com o contetdo de vitaBieacom a presenca de lactose, que

aumentam a sua absorcao (BUENO., 2008).
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3.2. Estado Nutricional

A avaliacdo do estado nutricional tem por objetwasificar o crescimento e as
propor¢des corporais em um individuo ou na comut@dsaisando estabelecer atitudes de
intervencdo. A avaliacdo do crescimento é a megligamelhor define a salde e o estado
nutricional de criancas, ja que distarbios na saldetricdo, independentemente das suas

etiologias, afetam o crescimento infantil (SIGULEMal.,2000).

A importancia da avaliacao nutricional decorre mfuéncia decisiva que o estado
nutricional exerce sobre o0s riscos de morbimorakd e sobre o crescimento e
desenvolvimento infantil (RIBAS:t al, 1999).

A avaliacdo do estado nutricional deve ser cori@tacia com a maturagéo sexual,
pois na puberdade h& modificacbes da massa corpwgia, distribuicdo da gordura

corporal e aceleracéao da velocidade de cresciniBABBOSA et al., 2006).

Sendo assim, quanto maior o numero de individuoa pbpulacbes avaliados
nutricionalmente, e quanto mais consecutivas foestas avaliacbes, mais intervencoes
precoces podem ser instituidas, melhorando a quidle vida da populacdo em geral

(MELLO., 2002).
3.3. Antropometria

A antropometria consiste na avaliacdo das dimerfé§ieas e a composi¢cao global
do corpo humano e tem se revelado como o métodadsomais utilizado para o
diagnodstico nutricional em nivel populacional, pipalmente na infancia e na

adolescéncia, pela facilidade de execucao, baistoa inocuidade. Desde os anos 60, a
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antropometria vem sendo utilizada como meétodo @diegéo nutricional, e desde entédo
vem se desenvolvendo constantemente, se tornandméimdo Uutili em estudos

populacionais, clinicos e de intervencdo. A sudcapdio possibilitou o avanco nas
interpretacdes e na busca de formulagcdes matemaiica melhorassem a acurécia da

estimativa dos compartimentos corporais e seu goeeitivo (SIGULEMet al, 2000).

Geralmente, utilizam-se varias medidas antropooai&rpara determinar o estado
nutricional, pois medidas individuais ndo permitegmnacterizar com precisdo o mesmo. Os
valores obtidos nas medidas antropométricas sad@amaaios com valores de referéncia
através de médias e desvios padrdo (escore-z)enpsramu porcentagem da mediana.
Apesar dos percentis serem os mais utilizados aticarclinica, devido a facilidade de
interpretacdo, os escore-z vem ganhando crescepteténcia, particularmente em estudos
populacionais pela facilidade como que os dadospomeétricos podem ser manejados

(PINTO et al.,2005).

A OMS publicou curvas para avaliagdo e monitoramedd crescimento e
desenvolvimento na infancia e na adolescéncia. Aslidas antropométricas mais
utilizadas para esta avaliacdo sdo peso, comprafestatura, indice de massa corporal
(IMC) ou indice de Quetelet, que é obtido dividirs 0 peso em quilogramas pela
estatura ao quadrado em metros, circunferénciasbeasl cutaneas. Estas medidas sdo
inseridas em software licenciado pela propria OMBde sdo calculados escore-z e

percentis para a classificagdo das mesmas (OMS§, 2007).

O IMC possui boa correlacdo com a gordura corpgahcipalmente a gordura

interna. Embora o IMC nado seja capaz de fornec&oraposicao corporal, deve-se
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considerar sua facilidade de mensuracdo ja queautilados antropométricos de peso e
estatura que sdo de facil obtencdo (SIGULEfVAI., 2000). Quando associados a outras
medidas como as dobras cutaneas podem ser mui® pErmitindo discriminar a
composicao da massa encontrada pelo IMC (ROLLANDBEEBERA., 1993).

As dobras cutédneas sdo medidas de adiposidageeguéem avaliar a composicao
corporal. A gordura subcutanea constitui grandéepda gordura corporal total e tem sua
proporcdo variada em funcdo de idade, sexo e geawadiposidade. As dobras se
correlacionam diferentemente com a gordura corgotal e com percentual de gordura em
funcdo do local de afericdo. A dobra cutanea sapegar se correlaciona bem com a
gordura corporal total, enquanto a dobra do triGgmesenta melhor correlacdo com o
percentual de gordura corporal (ZEMEL al, 1997). A circunferéncia do braco avalia a
massa muscular e a quantidade de gordura do bEagm método simples de aplicar,
permitindo a avaliacado do estado nutricional eno€@&sn que a medigcdo do comprimento e
do peso forem dificeis de obter. Também pode skraata como indicador isolado de
magreza ou adiposidade (PINEDal.,2005).

Conforme Zamboet al (2003), em seu estudo com 4.236 criangas comsdzatee
3,1 a 10,9 anos demonstrou que a Dobra CutanedptalidDCT), foi a principal
responsavel variagcdo do IMC, sendo pequena, poghificativa a contribuicdo da idade
e do sexo, sugerindo uma associacdo entre IMC e QUET € uma medida direta de
adiposidade, ou seja quanto maior o IMC , maioadpeCT.

A interpretacdo das medidas antropométricas exigen de padrdes de referéncia e
de pontos de corte definidos (SOARES., 2003). wsgas antropométricas publicadas pela

OMS estdo sendo consideradas padroes de crescinpemtpie além de atenderem aos
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requisitos dos referenciais, atendem as condiigfiezss de saude e nutricionais (OMS.,

2006 ; 2007).

3.3.1 Avaliacado da Composicéao Corporal

Atualmente, estdo disponiveis diversos métodos cmic#s que permitem a
avaliacdo da composicdo corporal na infancia: potr@tria, ressonancia magnética,
bioimpedancias, pletismografiBual Energy X- Ray Absoprtiomet(l)EXA) e conducéo
elétrica corporal total (TOBEC). A selecdo de caddodo devera considerar 1) o objetivo
da avaliacdo podendo ser global ou especificop@ilacdo a avaliar, 3) logistica essencial

ao método como custo, equipamento e facilidadelieagdo (PINTCet al.,2005).

O método mais recentemente utilizado € o DEXA, mledgido inicialmente para
avaliacao da densitometria 6ssea. Consiste nad@onikesraios—X em dois niveis de energia
diferentes. O DEXA além ser um método de avaliagiporal rapido, também é associado
a uma pequena exposicao a radiagcdo. Sua acueatisido validada por outros métodos,
tendo a vantagem de poder avaliar a composicaotetidos em regides do corpo de
interesse particular e detectar pequenas alteragdgserdura e na massa isenta de gordura
(SIGULEM et al.,2000). O DEXA tem sido validado para criancas @tad comparando
com a hidrodensitometria, o qual tem sido consdter@ padrdo para a medida de massa
gorda (DANIELSet al., 2000). O DEXA avalia o corpo em dois compartimentecido
mole e dsseo, permitindo inferir a composi¢cdo c@lp@lativa a trés componentes: massa

magra, gorda e mineral 6ssea (PINdtl.,2005). [

Embora tenha se desenvolvido novos métodos parealeagio da composicéo

coporal, a antropometria continua sendo o métodes mtlizado. Entre as medidas
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antropomeétricas utilizadas para avaliacdo da coip@msio corpo estdo as dobras cuténeas
e as circunferéncias dos membros e abdémen. A meldiddobra cutdanea é um método
rapido e ndo invasivo e facil de ser utilizadaaotaa clinica. Para criancas e adolescentes e
adultos, a percentagem de gordura corporal medithks mlobras cutdneas tem mostrado
uma forte correlagdo com a gordura corporal aval@a medidas diretas como o DEXA

(SCHMELZE & FUSH., 2002).

Para Rodriguest al, (2005), as equagfes preditivas descritas por tlaugt al
(1988), apesar de utilizarem somente duas dolbtdse&as: a triciptal e subescapular, sdo
recomendadas para estimar de percentagem de gocougporal, principalmente em

adolescentes de ambos os sexos.

3.3.2Antropometria e Osteogenesis mperfecta

A caracteristica antropomeétrica mais marcante naéQOd baixa estatura dos
individuos. Mesmo nas formas mais leves da doesgadividuos adultos possuem altura
reduzida quando comparada com familiares de pramgiau ndo afetados. Nas formas
mais graves da doenca, os individuos possuem baiatura grave, que € prejudicada pelo
numero de fraturas e presenca de deformidades @8seiner., 2009).

Os objetivos da antropometria relacionada com & @¢ além de aferir as medidas
corporais dos individuos, também avaliar o efeito hifosfonado no crescimento dos
mesmos. Abaixo estdo descritos estudos realizadwe antropometria em individuos com
Ol.

Um dos primeiros estudos envolvendo antropomégi€l realizado por Lunet

al., (1999) onde foram analisados 86 pacientes eritirgars e adultos com Ol e concluiu-
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se que individuos afetados possuiam uma médiatdei@smenor em todos 0s grupos
com Ol (p<0,05). Durante a infancia ndo houve difea significativa entre a medida de
estatura ereta entre meninos e meninas. Individeos Ol tipo IlI/IV com defeito
gualitativo do colageno, apresentaram um crescimmatrasado quando comparado com
aqueles com Ol tipo | ou com defeito quantitativoadlageno. Muitos pacientes com Ol
tipo | ou com defeito quantitativo do colageno apregaram estatura ereta normal. A média
da estatura ereta dos individuos com Ol foi sigaifvamente diferente do que a estatura
dos seus familiares de primeiro grau ndo afetadiestre estes, a média de baixa estatura
foi significativamente maior nos individuos com lo 111/IV com defeito qualitativo do
colageno.

Em 2003, Zeitlinet al., analisaram o desenvolvimento do peso e da estatuna
criancas e adolescentes com Ol tipo I, Il e IV gatamento com pamidronato ciclico
intravenoso durante quatro anos e compararam cemanpes nao tratados. Os resultados
demonstraram que individuos tratados com pamidopg@resentaram no primeiro ano de
terapia, um aumento significante no escore-z do.g@sscore-z para estatura também foi
significativamente aumentado somente para Ol lip@dpds os quatro anos de tratamento
0 escore-z para estatura dos trés tipos de Ol damaem contudo apenas no tipo IV foi
significativo. Em relacdo ao peso, a maioria dadividuos apresentou ganho de peso
esperado para as mudancas de estatura. Todaviasmtiangas apresentaram um rapido
ganho de peso apods a terapia ter sido iniciadativondesde rapido ganho de peso, nao foi
esclarecido.

Para Valloet al., (2006), a terapia com bifosfonados em dez paderten idades

entre quatro meses e vinte e cinco anos, com nonmitois anos de tratamento, manteve
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uma taxa de crescimento normal durante o periodwatiemento em todos 0s pacientes.
Apos dois a cinco anos de tratamento 0 escoreestd@ura se manteve igual aos dados de
base. Nao foi observada aceleracdo na maturacéelétca e a idade 0ssea correspondeu
com a idade cronolégica. O IMC se manteve o mesniesae depois da terapia nao
levando em consideracao a idade do individuo de¥ibaixa estatura.

Hasegawaet al.,(2009), em seu estudo do crescimento de criangaQidratadas
com bifosfonado, aferiu peso e estatura antes antkue terapia até completarem dezoito
meses de tratamento. O escore—z da estatura dingradualmente em cada afericdo em
todos os individuos, mas ndo diminuiu significatieste quando comparada antes do
inicio da terapia. O escore-z do peso nado erafgigtivamente diferente entre os grupos
antes da terapia. Apoés esta primeira analisedigittuos foram separados em dois grupos,
0s que apresentaram melhora, ou seja, aumento cwees da estatura, e 0s que
apresentaram decréscimo no escore-z da estatugadi@ntes que apresentaram aumento
no escore-z da estatura, esta melhora foi realidacante doze meses. Nos individuos com
decréscimo no escore-z da estatura, apresentarandiormuicdo gradual desde o inicio da
terapia. Em conclusdo, estes estudos mostram gesarapla baixa estatura ser uma
caracteristica marcante da Ol, principalmente ipas tmais graves como Ol tipo IlI/IV, a

terapia com bifosfonados tende a melhorar os valbealensitometria 0ssea e estatura.
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4. CONSUMO ALIMENTAR

A literatura sobre nutricdo infantil refere queanportamento alimentar da crianca
€ determinado no primeiro momento pela familia, gqlzal ela € dependente e,
secundariamente, pelas outras interacdes psicassecculturais da crianca (RAMOS &
STEIN., 2000).

A determinacado das necessidades nutricionais ariastomplexa, tendo em vista a
grande variabilidade existente entre os seres hosndaanto em termos de caracteristicas

genéticas, quanto bioldgicas, sociais e cultulrdiBIRA et al, 2008).

Os inquéritos alimentares fornecem indicadoresréhals do estado nutricional, ja
gue estes sdo determinados ndo so pelos alimegesdos, mas também pela atividade
fisica e presenca de doencas agudas ou cronicadadds obtidos com inquéritos de
consumo alimentar sdo importantes para que se loleseicaréncias dietéticas especificas,
estabeleca um diagnostico do estado nutricionafoen@va mudancgas necessarias no
comportamento alimentar, inclusive para orientaplamejamento e definicdes de politicas
de saude publica e programas de suplementacaonsimILVA et al., 2010). Varios
estudos, como o realizado por Gareiaal, (2003) desenvolvido com adolescentes, na
cidade de S&o Paulo, onde 11,8% e 7,8% dos adotescéoram classificados com
sobrepeso e obesidade, respectivamente. O aut@ta rejue quando avaliado
gualitativamente o consumo alimentar, pode-se whsemaior consumo de bebidas

gaseificadas, balas, salgadinhos em pacote, balaebaeadas.

Existe muitas maneiras de quantificar o consummeaiiar. O recordatorio de 24 horas

consiste em obter informacdes escritas ou verbhies ingestdo alimentar das ultimas 24



49

horas, com dados sobre os alimentos atualmenteurmiohss e informacdes sobre

peso/tamanho das porc¢des que deveriam ser, enfdessidas por meio de fotografias ou

modelos de por¢cdes. O Registro Alimentar (RA) versees dias de registros alimentares
por meio de medidas caseiras, observando, entrasoabisas, 0 tamanho da porc¢ao.
Embora o RA possa subestimar o consumo dos indigjgrossui baixo custo e além de ser
um meétodo acessivel. O questionario de frequédereatar Estima o nimero de vezes
gue determinado alimento ou grupo alimentar foerp durante um determinado periodo

de tempo. (CAVALCANTEet al.2004).
4.1 Necessidade e Recomendacdes

Nutrientes sdo componentes dos alimentos que ipartic por meio dos mais
variados papeéis, da homeostase do organismo. Agjianenresmo ndo sendo um nutriente,
também participa desta regulacdo. A classificaggomitrientes é estabelecida de acordo
com a quantidade que é necessaria ao organismo @Tnutrientes e micronutrientes
(ESCOTT-STRUMP & MAHAN., 2010).

Em individuos saudaveis a necessidade energétioapémeiro aspecto a ser
considerado na alimentacdo. O balanco energétiegigar ser mantido, ou seja, a
guantidade de energia consumida devera ser iguslaglespendida (THOMPSON.,
1998). A estimativa do gasto energético necessiteodhecimento de certas variaveis, tais
como sexo, faixa etéria, peso, altura e nivel deidatle fisica (leve, moderada e
vigorosa/intensa), somada com a energia necessaadeposicado de tecidos, no caso de
criancas e adolescentes (IOM., 2002). A partitademformacdes é possivel estabelecer o

gasto energético através do calculo de equacodiiyas.
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A necessidade minima de carboidrato, incluindo eél®néxogenas e endogenas
(gliconeogénese), é determinada pela utilizacdogldase pelo cérebro. Existe uma
correlagdo entre o tamanho do cérebro e a necdssiia carboidrato. O aumento de
tamanho deste 6rgdo, especialmente na primeiradiaiéfaz com que exista um aumento
da necessidade de carboidratos (IOM., 2002). Aemagem de carboidrato dentro do
valor energético total (VET), que é a energia pnixate consumo de alimentos, necessario
para funcdes metabolicas e atividades fisicasppieado segundo a FAO/OMS, é de 55 a
75% (WHO, 2003).

As proteinas exercem funcdes estruturais, regudadde defesa do organismo e de
transporte na corrente sanguinea. As proteinasm@ispestao em constante reciclagem, ou
seja, sdo mobilizadas de determinados tecidosgpargeguida serem ressintetizadas, sendo
gue nesse processo alguns aminoacidos podem si@iqeer Segundo a OMS, o valor de

proteina dentro do VET total é del0 a 15% indeeetedda idade.

Os lipidios tém importantes funcdes em uma dietenal. Os lipidios sdo fontes de
energia e sao carreadores das vitaminas liposssl{(viteaminas A, E, D e K) e &cidos
graxos essenciais. Segundo a OMS o valor desteemetrdentro do VET total € de 15 a

30% independente da idade.

Tabela 2 Recomendacao da ingestdo de nutrientes segutatzetas da FAO/OMS.

Comité Cientifico Carboidrato (%) Proteina (%) diji (%)

OMS 55-75 (65) 10-15(23,5) 15-30 (22)

*Fonte: OMS, 2003
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Os minerais e as vitaminas sdo micronutrienteseg@ecem um papel importante
na producgdo de energia (metabolismo energétiatpse de células sanguineas, regulacdo
do sistema imune, participam da conservacdo e agepgas musculos, producdo e
manutencdo da matriz 0ssea e também na protectgeides contra os efeitos oxidativos
(ESCOTT-STRUMP & MAHAN,2010).

O calcio e a vitamina D sdo micronutrientes impdga para o0 crescimento e
manutencdo o0ssea. A necessidade diaria de vitabigadificil de estimar, pois este
nutriente ndo provém somente da dieta, sua sidegsende, principalmente, da exposi¢ao
solar da pele. Contudo a segundo a IOM (2010) reodan para individuos com exposi¢ao
solar minima, 400 unidades internacionais (Ul) damvina D por dia. Ja a necessidade
diaria de calcio, segundo a (IA) preconizada pelatddy Reference Intake (DRI) é
apresentada abaixo:

Tabela 3 Valores da ingestéo dietética de calcio seguéder e idade

Idade Célcio (mg/dia)
0-6m 210
7-12m 270
1-3 anos 500
4-8 anos 800
9-18 anos (meninos) 1300
9-18 anos (meninas) 1300

* Fonte: Institute of Medicine: DRI:1997

Os valores da OMS, referente aos macronutrient@s, drecionados para a

populacdo em geral, tanto que as faixas escollidgsorcentagem de macronutrientes em
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relacdo ao valor energético total (VET) para conp@&rograma Nacional de Alimentacao
Escolar (PNAE), foram as propostas no relatori®@S sobre dieta, nutricdo e prevencao
de doencas cronicas (WHO, 2003) e assumidas pavpwdacao brasileira pelo Ministério
da Saude, por meio do Guia Alimentar para a Pofal8gasileira (BRASIL,2006).

A justificativa para a escolha do uso dos valoge®©WMS no presente estudo se,deu
principalmente pela OMS ter se baseado em pesquisas realizadaares continentes,
inclusive no Brasil. Seus parametros se aplicama paiancas de qualquer pais,
independente de etnia, condigdo socioecondmiqmealé alimentacdo. Este fator minimiza
o risco de tomar como padrdes, valores que naeteeil as caracteristicas, especialmente

antropomeétricas, da populacéo brasileira.

5. JUSTIFICATIVA

A Osteogenesis Imperfect#& uma patologia rara, na qual o tratamento
medicamentoso associado a terapéutica de reaBditacsuporte nutricional melhora a
gualidade de vida dos pacientes. Dados sobre edsdittas antropométricas, estado
nutricional e consumo alimentar em individuos cohs& escassos na literatura. Estas sao
informacdes importantes, pois além de proporcionatena intervencao nutricional e
orientacdo dietética adequada, também possuemupad preventiva e terapéutica nestes
individuos, evitando o sobrepeso ou a ma nutrigéopgpdem contribuir para o0 aumento do

risco de fraturas.
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6. OBJETIVOS

6.1 Objetivo Geral

Descrever as caracteristicas clinicas e nutrickodai pacientes pediatricos com

Osteogenesis Imperfedi@l).
6.2 Objetivos Especificos

1) Descrever dados clinicos, antropométricos dos peseom Ol.
2) Verificar o estado nutricional dos pacientes com Ol

3) Analisar medidas antropométricas como peso, eataturcunferéncia e dobras

cutaneas de acordo com os tipos de Ol.

4) Comparar a porcentagem de gordura corporal dosmasicom Ol obtidos por dois

diferentes métodos (medidas das dobras cutaneBXAa)D

5) Avaliar a adequacédo de consumo alimentar de eneaiboidrato, proteina, lipidio

e calcio na amostra.

7. METODOLOGIA

7.1 Delineamento

Estudo Transversal.
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7.2. Local de estudo

Este estudo foi realizado no ambulatérioQiteogénesis Imperfecttp Servico de
Genética Médica do Hospital de Clinicas de Porteghd, considerado Centro de

Referéncia para o tratamento da Ol no Rio Grandsuilo
7.3 Critérios de Incluséo

Foram incluidos no estudo pacientes pediatricogyrso critérios estabelecidos
pela OMS, com diagnostico d@steogénesis ImperfectBacientes de ambos os géneros e
com idade entre 0-19 anos que estavam em acompantwaoiinico no ambulatorio de Ol

do HCPA foram convidados a participar do estudo.
7.4 Critérios de Exclusao

Foram excluidos pacientes com outras patologiagoromantes, como cancer,
insuficiéncia renal, insuficiéncia cardiaca, dosngdlamatoérias intestinais (Doenca de
Crohn e Retocolite Ulcerativa Inespecifica), Ulsergastrointestinais, pancreatites e

Sindrome da Imunodeficiéncia Adquirida (SIDA), queeleriam afetar o estado nutricional.
7.5 Consideracdes Eticas

Este projeto foi aprovado pelo Comité de Etica @sgRisa do Hospital de Clinicas
de Porto Alegre (HCPA) sob numero 08-435. Os respogis legais pelos pacientes

assinaram termo de consentimento livre e esclarecid
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7.6 Coleta de Dados

Os dados para pesquisa foram coletados em uma consallta/paciente entre o

periodo de outubro de 2009 a junho de 2010.
7.6.1Dados Clinicos

Os dados clinicos foram obtidos durante a consinitdyindo: idade, sexo, tipo de
Ol, estagio de Tanner, histéria familliar, deforadds 0sseas, presenca de esclera azulada e

DI, uso de bifosfonados e suplementacéo de calai@mmina D.

A mobilidade do paciente foi avaliada segundo agiisgées critérios modificados
por Landet al (2006): (0) restrito a cadeira de rodas; (1) camandar com ajuda; (2)
capaz de andar em casa com ou sem ajuda; (3) dapaadar curtas distancias com ou

sem ajuda; (4) capaz de andar independentemente.
7.6.2Dados Socioecondmicos

Os dados so6cioeconémicos foram avaliados atravésudstionario utilizando os
critérios de classificagdo Econbmica do Brasil petp pela Associacdo Brasileira de

Empresas de Pesquisa, 2008 (ABEP).
7.6.3Dados Antropométricos

A avaliagdo antropométrica foi realizada por untarabservador capacitado (MZ).
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7.6.3.1 Peso e estatura

A medida do peso foi avaliada sem roupas ou fratdgasem criancas maiores de
dois anos, usando apenas roupas intimas e aventapeso do mesmo foi subtraido na

obtengé&o do peso final.

Pacientes menores de dois anos foram pesadosmditizbalanca Filizola® Baby
(Sao Paulo, SP) com carga maxima 15kg e divis&gadeos maiores de dois anos em uma
balanca Filizola® Personal (Sao Paulo, SP) corgacanaxima de 180kg e divisdo de

100g.

Para as medidas de comprimento/estatura forams felteas afericbes: posicéo
supina sobre uma maca, com bracos estendidos go hbm corpo, membros inferiores
estendidos, e pés unidos fazendo angulo reto coperass.A medida foi realizada com
estadidmetro de madeira com precisdo de 0,1 cmcparecas menores de dois anos e fita
métrica para pacientes maiores que ndo tinham geslide se manter em posi¢éo ereta.
Para pacientes maiores de dois anos e que consefjcaéa em posicéo ereta o individuo
foi posicionado em pé no centro do estadidmetradiixna parede com precisdo de 0,1 cm.
Em caso de diferengca no comprimento dos membresionés, foi utilizado o membro

mais longo.
7.6.3.2 Medida das dobras cutaneas e circunferénail® braco

As medidas de dobras triciptal, subescapular, easdenambas as dobras foram
avaliadas utilizados plicométro da Cescorf Premi@?@rto Alegre, RS) com sensibilidade

de 0,1mm.



57

A dobra triciptal foi medida na face posterior dado, paralelamente ao eixo
longitudinal, no ponto que compreende a metadeistantia entre a borda supero-lateral
do acrémio e o olécrano. A dobra subescapular fadida obliquamente em relagdo ao
eixo longitudinal, seguindo a orientacdo dos arcostais, sendo localizada a dois
centimetros abaixo do angulo inferior da escap@avalor final utilizado foi a média de

trés medidas consecutivas para cada dobra.

A medida da circunferéncia do braco (CB) foi remd@a por meio de fita
milimetrada flexivel com precisdo de 0,01cm. O laba medida da CB foi determinado
pelo ponto médio da distancia entre o acromio dapesa e o olécrano. Para a realizacéo
desta medida o participante permaneceu na posigapéee quando possivel, ou sentado,
com os bracos relaxados ao lado do corpo. O bregmledo para a afericdo foi o braco
ndo dominante. As medidas acima citadas foramzesds de acordo com o Manual de

Avaliacdo Nutricional para Criancas e Adolescer2669.
7.6.3.3 Classificacdo das medidas antropométricas

A antropometria foi avaliada de acordo com a d@sgido da estatura proposta
pela OMS, (2006, 2007). Os pacientes foram avadiadid duas diferentes maneiras de
acordo com a estatura (Tabelas 3 e 4): (1) gruppatientes classificados com a estatura
adequada para a idade (estatura com escore-z al]999), os dados antropométricos
foram avaliados conforme a idade; (2) grupo 2:igrdes classificados com baixa estatura
moderada (estatura com escore-z -1,99 a -2,99yraue (estatura com escore<z-3,00)
as medidas foram avaliadas conforme a idadegideri de acordo com a estatura no

percentil 50.
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O indice de Massa Corporal (IMC) foi calculado peitasdo do peso (Kg) sobre a

estatura (m) ao quadrado de acordo com a férmalix@tproposta por Quetelet:
IMC= Massa corporal (Kg)/ Estatufgm?)

Para cada individuo, as medidas de estatura, paStCeoram classificadas de
acordo com o escore-z e o percentil. O estadocirnal foi estabelecido a partir das
curvas da Organizacdo Mundial da Saude (OMS) (2008). Para a idade de 0 a menores
de 5 anos de idade foi utilizadosoftwareda OMS (Anthro, 2006) e para idade de 5 al9

anos utilizando softwareAnthro Plus (2007). (Tabelas 5 e 6).

As dobras cutaneas e a circunferéncia do bragofatassificadas de acordo com

percentis segundo Frisancho, (1990).

Tabela 4 Classificacdo da estatura para idade para csate a menores de5 anos.

Valores de Referéncia Diagnostico Nutricional

< Percentil 0,1 < Escore-z -3 Muita baixa estapaa idade

> Percentil 0,1 e < percentil 3 > Escore-z—3 e <Escore -z -2 Baixa estaturagatade

> Percentil 3 > Escore-z -2 Estatura adequada para idade

Fonte: OMS, 2006
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Tabela 5. Classificacdo da estatura para idade para criamegaolescentes de 5 a

19 anos.

Valores de Referéncia

Diagnéstico Nutricional

< Percentil 0,1

> Percentil 0,1 e < Percentil 3 > Escore-z — 3 e < Escore —z -2

> Percentil 3

< Escore-z -3

> Escore-z -2

Muita baixa estapaia idade

Baixa estaturagpatade

Estatura adequada para idade

Fonte: OMS, 2007

Tabela 6 Classificacdo do estado nutricional de acordm p@so-para—estatura

criancas de 0 a menos de 5 anos.

Valores Criticos

Percentil

Esea

Diagnéstico Nutricional

< Percentil 1

> Percentil 1 <Percentil 3

>Percentil < Percentil 85

> Percentil 85 Percentil 97

>Percentil 9K Percentil 99

> Percentil 99

< Escore-z -3

> Escore-z — 3 < Escore-z -2

> Escore-z -2< Escore-z +1

> Escore-z +K Escore-z +2

> Escore —z +2 Escore+3

>Escore-z +3

Magreza acentuada

Magreza

Eutrofia

Risco para Sobrepeso

Sobrepeso

Obesidade

Fonte : OMS, 2006
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Tabela 7. Classificacdo do estado nutricional de acordo adMC para criangas e
adolescentes entre 5-19 anos.

Valores Criticos Diagnéstico Nutricional
Percentil Escore-z
< Percentil 1 < Escore-z -3 Magreza acentuada
> Percentil 1 < Percentil 3 > Escore-z — 3 < Escore-z -2 Magreza
>Percentil 3 Percentil 85 > Escore-z -2< Escore-z +1 Eutrofia
> Percentil 85 Percentil 97 > Escore-z +X Escore-z +2 Sobrepeso
>Percentil 9% Percentil 99 > Escore —z +2 Escore+3 Obesidade
> Percentil 99 >Escore-z +3 Obesidade grave

Fonte: OMS, 2007

7.6.3.3 Dados do percentual da gordura corporal
O percentual de gordura corporal foi obtido de dnaseiras:

- O DEXA utilizando o aparelho HOLOGIC QDR-4500 ¢g®n 8 26a :3). Os
raios X emitidos pela fonte atravessam o individu® permanece em uma posi¢cao supina,
bracos estendidos e paralelos ao corpo sobre ursa, permanecendo imovel até o final
do exame, com duracdo em torno de 10 minutos. Adémcalcular os valores de
densitometria 6ssea, também calcula a composig@ored dividindo o corpo em regides
anatdmicas e os resultados sao expressos em gilancasteldo mineral, de massa magra
(musculos, visceras, e agua corporal), de gordysareentual de gordura corporal total

(DANIELS et al,2000).

- O somatorio das dobras cutaneas triciptal e sapetar foram utilizadas para

estimar o percentual de gordura corporal em eqgagd@ropomeétricas preditivas
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empregadas segundo idade (8-18anos), estagio pulpeéa puberes, puberes e pos
puberes), e resultado do somatorio das dobras (r3bconforme descritas por Slaughter

et al, 1988.

7.6.4 Dados do consumo alimentar

A avaliacdo nutricional foi feita através de Reawgisflimentar (RA)de 3 dias
(compreendendo um dia de fim-de-semana e doisddiaemana), onde os pacientes e/ou
familiares preencheram o registro de acordo cornipos, quantidades e horarios em os
alimentos que foram ingeridos. Para facilitar oepghimento do RA foi entregue um
registro fotogréafico de talheres, copos e xicacas a descricdo das quantidades utilizadas.
O RA preenchido foi calculado utilizando o Progradea Apoio a Nutricado NUTWIN
desenvolvido pela Universidade Federal de Sao Paiftavés da Escola Paulista de

Medicina(http://www.unifesp.br/dis/produtos/nutwizursos.hty que € disponibilizado

pelo HCPA para o célculo dos registros alimentdfesam calculadas a média de calorias,

proteinas, carboidrato, lipidios e calcio ingeridogeriodo.

Foram utilizados dois métodos para o célculo dornvahergético total, a tabela de
calorias por idade proposto pelas FAO/OMS (200&)mneétodo obtido através da férmula
Kcal/cm de estatura para se estimar o requerimargogético, segundo HEALD & GONG
(1999). Foi utilizado como critério para uma ingestalorica adequada, pacientes que
atingissem de 90-110% da ingestao requerida pdeda (grupo 1) ou idade corrigida para
estatura (grupo 2). Para adequacao de macronesigrdrboidrato, proteina, lipidio) foram

utilizados os valores proposto pela FAO/OMS (200Babela 2), enquanto que para
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adequacédo de calcio foi utilizado os valores da,RhAvées da Ingestdo Adequada para

idade (IA) (Tabela 3).

7.7 Analise Estatistica

As analises foram feitas utilizando SPSS (versa®)18-oi utilizado o teste do ghi-
guadrado para comparar as variaveis categérica® doustéria familiar, deformidades
0sseas, esclera azulada e DI entre os tipos d&ésClobras cutaneas triciptal, subscapular,
circunferéncia do braco e a soma das dobras fotassificadas em 2 categorias: 1)até
percentil 85; 2) acima do percentil 85 e esteslddram comparados, através do teste

qui-quadrado, com diagndstico nutricional

Para a correlacdo entre percentual de gordura @rpabservado no DEXA e o
somatorio das dobras cutaneas foi utilizado o cieefie de correlacdo de Pearson (r). As
variaveis quantitativas foram descritas por médiasvio padréo e as variaveis qualitativas

por frequéncias absolutas e relativas.

Para comparar o percentual de adequacao de caagiasedia de calorias estimada
pela tabela de referéncia por idade da OMS e pe#&/dtn foi aplicado o testestudent

para amostras pareadas.

Para avaliar a associacdo entre a idade e a adeqgdac calcio foi utilizado o

coeficiente de correlacédo de Pearson.

Para avaliar a associacdo entre as classificagiesocsexo e estado nutricional o

teste qui-quadrado de Pearson foi aplicado.
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Para comparar medias de percentual de adequag@&cosriipos de Ol a analise de
varianciaOne Way(ANOVA) com teste complementar de Tukey foi utililo. O nivel de

significancia adotado foi de 5% .
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RESUMO

Objetivo: Descrever as caracteristicas clinicas, antropastre o estado

nutricional de pacientes pediatricos c@steogenesis Imperfecf@l).

Métodos: Foi realizado um estudo transversal com 63 pagsertim diagndstico de
Ol de 0-19 anos atendidos no Hospital de ClinicasPdrto Alegre. Foram avaliados
parametros clinicos, socioecondmicos, medidas @mtnétricas (peso, estatura,
circunferéncia do braco e dobras cutaneas). @estatricional (EN) foi classificado de
acordo com peso/estatura para criancas de 0-5cat@sicordo com o IMC para individuos
de 5-19 anos usando software proposto pela Organizacdo Mundial da Saude (OMS)
(2006, 2007). Os dados coletados foram relacionedimso tipo de Ol e estado nutricional.
A porcentagem de gordura corporal obtida pela satas dobras cuténeas foi
correlacionada com a mesma medida calculada [peld Energy X-Ray Absoptiometry

(DEXA).

Resultados: Diferengas estatisticamente significativa foramsesladas nos
diferentes tipos de Ol em relagdo a historia familDentinogenesis ImperfectéDl),
mobilidade, deformidades, tratamento com pamidronadvitamina D. Demonstramos
concordancia entre as medidas obtidas pela cin@nd@ e dobras cutaneas com o estado
nutricional Observamos uma forte correlacdo entre a porcemtafge gordura corporal
calculada pelo DEXA e a calculada pelo somatéris dabras cutaneas triciptal e

subescapular.

Conclusédo: Neste estudo ressaltamos que as caracteristit@sasl variam de

acordo com o tipo de OIl. Observamos uma associapfie antropometria e o0 estado
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nutricional e forte correlagdo entre antropometria DEXA na avaliacdo da porcentagem
gordura corporal. Estes dados demonstram que @pantetria deve ser aplicada na rotina

de avaliacédo nutricional de pacientes com deforda@daraves como na Ol.

Palavras Chaves: Osteogenesis imperfecta, antropometria, estadoiciounal,

gordura corporal, DEXA.
Introducao

Osteogenesis Imperfec{®1) € uma doenca hereditaria que apresenta Inadssa
0ssea, levando a fraturas de repeticdo e nos nsEegraves a presenca de deformidades.
Outras caracteristicas também estdo presentes lgaix® estatura, escleréticas azuladas e
dentinogenesis imperfect®l). A ocorréncia de Ol é 1:15.000 a 20.000 nasaitos (1).
Em torno de 90% dos pacientes com Ol possuem negagis geneSOL1Ale COL1A2
localizados respectivamente nos cromossomos 7 Esti@s genes codificam proteinas que
formam o colageno tipo 1, a maior proteina encdatn@o osso . Em geral, a Ol possui
padrédo de heranca autossémico dominante (2). Er, 1Silence classificou a Ol em
quatro grupos (I-1V) (3). Porém, com a descricAondeas formas de Ol, foi proposto

expandir a classificacao original para Ol tipo¥IH (4).

Por muito tempo o tratamento da Ol se limitou a idex] conservadoras, com
limitacdo da atividade fisica e cirurgias corregivaAtualmente, sabe-se que um trabalho
multidisciplinar com equipe de médico, nutricioaisfisioterapeuta, dentista entre outros
profissionais oferecem ao paciente uma melhorauafdade de vida. A promoc¢édo do bem
estar fisico é muito importante na prevencdo dasptioacbes da doenca devendo ser

iniciada precocemente (5).
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A Ol foi tratada de maneira conservadora, até goedebx publicou em 1998 um
estudo sobre o tratamento com pamidronato de sielioo em Ol formas graves tipo lll
e IV. Este estudo demonstrou um aumento da deresidasea com consequente alivio
substancial da dor, aumento da capacidade enexgetitminuicdo do namero de fraturas
(6). Estudos subsequentes confirmaram o benefecipathidronato de sodio em pacientes
com Ol, inclusive criangas menores de trés anas Apesar da falta de ensaios clinicos

randomizados 0 seu uso esta sendo amplamente exdpreg Ol (8).

Os pacientes com Ol devem apresentar um estadicionél adequado para a
idade, pois 0 excesso de peso pode aumentar odéstraturas e prejudicar a mobilidade
destes individuos, que dependendo da gravidagmsiguem uma mobilidade precaria. A
restricdo das atividades fisicas, também se tomdator complicante, pois € somente

indicado esportes sem contato fisico, como hidapiare caminhadas (5).
Antropometria

A antropometria consiste na avaliagdo das dimerfé§ieas e da composicao total
do corpo humano. Tem se mostrado como método Botais utilizado para o diagndstico
nutricional em nivel populacional, principalmenta mfancia e na adolescéncia, pela

facilidade de execucéo, inocuidade e baixo custo(9)

Pacientes com Ol apresentam média de estatura rdenque seus parentes nao
afetados de primeiro grau . Estudos sobre antrop@man Ol demonstraram que a média
de estatura foi menor em todos 0s grupos, mas caior rgravidade e variabilidade nos

pacientes com Ol tipo IlI/IV(10).
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O objetivo deste estudo foi descrever as caratitagsclinicas, antropométricas e
estado nutricional dos pacientes pediatricos coma€@impanhados no ambulatério de

Osteogénese Imperfeaia Hospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA).
Material e Métodos

Foi realizado um estudo transversal com paciepgshatricos definidos como
idade entre 0-19 anos, de acordo com a OrganizBi#ulial da Saude (OMS) que
apresentavam Ol e estavam em avaliagdo no ambalatdérCentro de Referéncia para
Osteogenesis Imperfectio Rio Grande do Sul no Hospital de Clinicas dedPAlegre
(HCPA). Entre o periodo de outubro de 2009 a juddd2010. Os responsaveis legais
pelos pacientes assinaram termo de consentimemedi esclarecido sobre a pesquisa.
Este projeto foi aprovado pelo Comité de Etica dispital de Clinicas de Porto Alegre

(HCPA), Brasil.
Dados Clinicos e Socioecondmico

Dados como tipo de Ol, estagio de Tanner,que detarfases do desenvolvimento
puberal dos individuos, histéria familiar, preserte deformidades ésseas, presenca de
esclerdtica azulada e DI, uso de bifosfonados ¢esigmtacdo de célcio e vitamina D,
foram coletados dos pacientes. A mobilidade déepée foi avaliada segundo os seguintes
critérios: (0) restrito a cadeira de rodas; (1)azage andar com ajuda; (2) capaz de andar
em casa com ou sem ajuda; (3) capaz de andar distascias com ou sem ajuda; (4)

capaz de andar independentemente (11).
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Os dados socioeconémicos foram avaliados utilizargdoritérios de Classificacao
Econbmica do Brasil proposta pela Associacdo Rriaside Empresas de Pesquisa, 2008

(ABEP) (12).
Dados antropométricos

A avaliacdo antropométrica foi realizada por umcanbbservador capacitado. A
medida do peso foi avaliada sem roupas ou fraldagm criancas maiores de dois anos,
usando apenas roupas intimas e avental, e o pesesino foi subtraido na obtencédo do
peso final. Pacientes menores de dois anos, foesadps utilizando balanca Filizola®
Baby (Sao Paulo) com carga maxima 15kg e divisdbgde os maiores de dois anos em
uma balanca Filizola® Personal (Sdo Paulo) corgacandxima de 180kg e divisdo de

100g.

As medidas de comprimento/estatura foram feitas momicdo deitada com
estadidmetro de madeira com precisdo de 0,1 cmcparecas menores de dois anos e fita
métrica para pacientes maiores que ndo tinham geslide se manter em posi¢éo ereta.
Os demais pacientes foram medidos em estadiomedso(MARCA) na parede com
precisdo de 0,1 cm. Em caso de diferenca no coraptondos membros inferiores, foi

utilizado o membro mais longo (13).

Para aferir as medidas de dobras triciptal, subpesaafoi utilizado plicométro da
Cescorf Premier® (Porto Alegre) com sensibilidageOdlmm. O valor utilizado foi a
média de trés medidas consecutivas para cada dedwa.a medida da circunferéncia do
braco foi utilizada fita métrica nao flexivel (1Bstas medidas foram classificadas segundo

percentis, de acordo com Frisancho, 1990 (14).o%sa$ cutaneas triciptal e subscapular, a
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circunferéncia do brago e a soma das dobras cwdoean classificadas em 2 categorias:
1)até percentil 85; 2) acima do percentil 85 essdidos foram comparados com o estado

nutricional.

O peso, a estatura, o indice de massa corpordl)(ifdram utilizados para a
classificacdo estado nutricional onde criangas-8eaflos foram avaliadas de acordo com
peso/estatura e criancas entre 5-19 anos forasifdados de acordo com o IMC, segundo
a OMS. Estes dados foram calculados cosoftwareespecifico licenciado pela OMS
(2006, 2007) (15). Os pacientes foram avaliadodudes diferentes maneiras de acordo com
a estatura: (1) grupo 1. pacientes classificanns a estatura adequada para a idade
(estatura com escore-z -1,99 a 1,99), seus dadi@pamétricos foram avaliados conforme
a idade; (2) grupo 2: pacientes classificados baira estatura moderada (estatura com
escore-z -1,99 a -2,99) ou grave (estatura conoresgc < -3,00), suas medidas
antropométricas foram avaliadas conforme a idadegida de acordo com a estatura no

percentil 50.
Avaliacéo da Porcentagem de Gordura Corporal

A porcentagem de gordura corporal foi calculadédizahdo o método DEXA com
o aparelho HOLOGIC QDR-4500 utilizandosoftwareespecifico (Version 8 26a :3). A
porcentagem de gordura do corporal foi comparada eopercentagem de gordura
corporal calculada a partir do somatério dasrambcutaneas triciptal e subescapular.
Para transformar as dobras cutdaneas em percentdgegordura foram utilizadas as

formulas proposta por Slaughtsdral, 1988 (16).
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Analise Estatistica

A andlise foi feita com programa SPSS (versédo 1&@i utilizado o teste do ghi-
guadrado para comparar as variaveis categoérica® doustéria familiar, deformidades
0sseas, esclera azulada e DI entre os tipos d@apd a correlacdo entre percentual de
gordura corporal observado no DEXA e o somatori® disbras cutaneas foi utilizado o

coeficiente de correlacéo de Pearson ().
RESULTADOS

A amostra do estudo totalizou 63 pacientes, seBdodividuos do sexo masculino.
A tabela 1 mostra a relacdo entre tipo de Ol e,seade, estatura , sua classificacdo nos
estagio de Tanner, esclerética azulada, DI, maulkd historia familiar, tratamento com
bifosfonados, suplementacdo de calcio e vitamina Blassificacdo soécio-econdmica.
Devido ao fato do grupo amostral ser pequeno owithebs de 0-5 anos classificados
como risco para sobrepeso na classificacdo da GMS6] foram agrupados em uma

mesma categoria de sobrepeso dos individuos deabdl

A relacdo entre EN com tipo de OIl, mobilidade, gistdde Tanner nao
demonstraram diferenca significativa, provavelmetgeido ao pequeno grupo amostral e

grande numero de categorias.

Comparando o EN e a classe social dos pacientesynteamos diferenca
significativa, dos quais 66,7% dos individuos dfaglos como sobrepeso e obesidade
correspondem as classes A e B e 82,9% dos pacielassificados como eutroficos
correspondem a classe C. Na classe D observaomesnge 4 individuos, distribuidos

igualmente por todas as categorias de classificagéiicional. Para a relagdo entre as
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medidas antropométricas e o estado nutricional rebgese diferenca significativa nas

medidas de circunferéncia do braco, dobras cutdnegstal , subescapular e na soma das
duas dobras, onde as medidas classificadas acimperdentil 85 estavam relacionadas com
estado nutricional de sobrepeso e obesidade deraondstconcordancia entre elas (Tabela

2).

Na comparacdo da porcentagem de gordura corpotaloopelo DEXA com
porcentagem de gordura corporal obtida pelo somattas dobras cutaneas observamos

uma correlacdo positiva (r=0,803) com p<0,000 (FidL).
DISCUSSAO

A Ol é uma doenca genética com expressividadecalimariavel, que afeta a
densidade Ossea e leva a fraturas de repeticdocoamprometimento da estatura e da
mobilidade dos individuos afetados. Nosso estuldaimaou as caracteristicas de pacientes
pediatricos com Ol segundo dados clinicos, antr@baoos, nivel socioeconémico com
tipos de Ol e estado nutricional dos mesmos. N&erehmos diferencas estatisticamente
significativas entre sexo, idade, escleras azulaasdiferentes tipos de OIl, apesar de
termos observado média idade menor nos casos tpddll. Pode-se estimar que idade
menor dos pacientes com Ol tipo Il na amostra dejado a maior gravidade dos casos,

levando um diagnostico mais precoce e referéncegentros especializados.

Quanto a classificacdo da estatura observamosedias significativas entre os
diferentes tipos de OI, onde 100% dos casos corip@llll apresentaram baixa estatura
grave. Embora neste estudo ndo tenha sido realiazadomparacdo com estatura dos

parentes ndo afetados de primeiro grau ou grupimatensabe-se que a baixa estatura € um
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achado caracteristico da doenca, variando confortigo de Ol de acordo com dados da

literatura (1,2,5,17).

Em relacdo aos demais dados clinicos observanfesenifa estatisticamente
significativa entre os tipos de Ol e DI, historganiliar positiva e mobilidade. Esses dados
estdo de acordo com a literatura, pois Ol tipollV em geral apresentam DI quando
comparado com Ol tipo | (17,18). A histéria famil@ositiva foi observada somente nos
tipos | e IV, pois nestes tipos de Ol as deformégdasfio menores quando comparadas com
a Ol tipo I, permitindo que esses individuos sproduzam e transmitam a doenca (18).
Quanto a mobilidade, constatamos que os individoas Ol tipo Il sdo todos restritos a
cadeira de rodas, enquanto os tipos | e IV aptasemobilidade independente em 88,9%
e 70,8% dos casos,respectivamente. Estes dadostrtanobservados na literatura,
anteriormente. (18). As deformidades esquelétiéms frequentes e sdo decorrentes de
fraturas viciosamente consolidadas e estéo diretinigadas a gravidade da doenca (17).
No presente estudo as deformidades estavam pressmtd00% dos individuos do tipo

11, 14,8% no tipo | e 44% no tipo IV.

Na nossa amostra observamos que 82,9% dos inds/iduam tratados com
bifosfonados, sendo em 46,1% com pamidronato e¥8&8m alendronato. Segundo o
Ministério da Saude do Brasil, o pamidronato esthcado em pacientes com Ol forma
grave tipo lll e IV ou forma leve com histéria dés ou mais fraturas anuais ou fraturas de
coluna (19). Na amostra podemos identificar queatamento com pamidronato era
realizado no momento do estudo em 81,8% dos cas@s tipo 11l e 48% dos casos de tipo
IV, enquanto 48,1% dos casos de Ol tipo | faziamdes alendronato. Segundo Leto&ta

al (2005) criancas de 4 -13 anos tratadas com pamidronatedd® apresentaram
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aumento no volume da densidade mineral 6ssea&am e altura das vértebras L1-L4.

Porém a velocidade de crescimento se manteve aangsm antes do tratamento(20).

A suplementacgédo de calcio e vitamina D estava ptesam 78,6% dos individuos
como coadjuvante ao uso de bifosfonados. Um etaitateral do uso de bifosfonado é
hipocalcemia, estando indicado a suplementacdocé@iecio e vitamina D em caso de ndo

atingir a recomendacao para este nutriente na ie21).

Quanto ao estado nutricional dos individuos da #&ao80sso estudo mostrou que
55,6 % dos casos de Ol tipo I, 45,5% dos casosldp®lll e 60% dos casos de Ol tipo
IV foram classificados como eutréficos. Sobrepesobesidade foram observados mais
frequentemente na Ol tipo Il (54,6%) e menos fezdemente na Ol tipo | (36,8%) ou Ol
tipo IV (32%). Estudo de caso-controle realizado Roque (2009) com adolescentes e
adultos com OlI, demonstrou que 46% dos individurs ©I tipo Il foram classificados
com obesidade e 31% dos individuos do tipo | focdassificados com sobrepeso (22).
Quando analisamos o0 estado nutricional em relacdmodilidade dos individuos
observamos que 63,7% dos individuos restritos ai@ade rodas foram classificados com
sobrepeso ou obesidade. Em comparacdo, 61% dosiduma$s com mobilidade
independente foram classificados como eutroficegedEdados demonstram uma tendéncia
a sobrepeso ou obesidade em pacientes com pobiiédaxd funcional. A associagéo
entre o estado nutricional e os estagios de tam@rapresentou significancia estatistica
no presente estudo. Estes dados podem ser devidpaade numero de categorias e
pequeno numero amostral. Sabe-se que ocorrem duearguberdade modificacbes

antropométricas e de composicao corporal sendortenge além da considerecao da idade
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cronoldgica, mas também do estagio de maturacamabkgara o diagnéstico nutricional

(23).

Na relacdo entre as dobras cuténeas e circunfaréiocbrago relacionado com o
estado nutricional observamos diferenca estatmBode significativa entre as
classificacbes. As medidas de circunferéncia dacdyr dobras cutaneas triciptal e
subescapular e seu somatorio, mostraram-se comtesdao estado nutricional, pois as
medidas classificadas acima do percentil 85 estassociadas com estado nutricional de
sobrepeso e obesidade dos pacientes. As dobraseasttém como objetivo avaliar a
composicao corporal (10). Um estudo norte-ameoga&alizado na cidade de Baltimore
com objetivo de estimar a prevaléncia de sobrepesbesidade em criancas em idade
escolar, apresentou um forte correlacdo (r= OgB@)e o IMC e as medidas de dobras
cutaneas (24). Outros estudos também demonstrayenelagdo entre dobras triciptal e

IMC (25, 26).

Comparando os dados de porcentagem da gorduraraboptidos pelo DEXA com
a soma das dobras cutaneas triciptal e subescaghgarvamos uma correlacdo positiva
forte (r= 0,803). Utilizando a mesma metodologidiBelzle e Fush (2002) observaram
uma correlacdo positiva (r= 0,71), demonstrandoagumetodologias sdo concordantes. A
mensuracdo das dobras cutdneas sdo ndo invasidesdposer empregadas para uma
primeira avaliacdo da gordura corporal e sua coip@osem criancas (27). Segundo
Rodriguez e colaboradores, as equacOes de Shaeghal (1998), utilizadas no nosso
estudo, apresentam as melhores concordancias estgorduras corporais em ambos 0s

sexos (28). No caso de Ol, como DEXA é realizadinevamente para avaliacdo da
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densidade 6ssea, os dados de andlise da porcentsyegardura corporal podem ser

utilizados como coadjuvante para a avaliacdo dmlestutricional destes pacientes.

Estes dados demonstram a importancia da avaliagfiopamétrica e do estado
nutricional em pacientes com OIl. Nosso estudo aptes limitagdes como a falta de
descricdo do tipo de deformidades apresentadas \aliagio de outras medidas
antropométricas bem como suas proporc¢des corpdydaita de curvas de crescimento
para criangas com Ol determina a comparacdo dosnosesom curvas de criancas

saudaveis, influenciando a classificagdo antropocaét nutricional.
CONCLUSAO

Nossos achados mostram que os diferentes tiposl god2m ser classificados
clinicamente de acordo com as caracteristicas ifdnas. A baixa estatura se mostrou
como o achado mais relevante, principalmente naigol 111.O estado nutricional dos
pacientes associou-se com a classificacdo das asedidntropométricas,
principalmente,para individuos classificados conesiade. Observou-se que que as
medidas de dobras cutaneas s&o bons indicativesrdposicdo e gordura corporal para
pacientes com Ol, apresentando boa correlagdo sodados do DEXA, , ajudando no

diagnostico nutricional de cada individuo.

A partir deste estudo, constatamos a necessidadeudas de crescimento
especificas para cada tipo de OlI, permitindo unassificacdo antropométrica mais
adequada a realidade destes pacientes. Outrosogsaidropométricos e sobre estado
nutricional sdo necessarios para possibilitar ungdhon intervenc&o nutricional como

coadjuvante ao tratamento multidisciplinar.
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Tabela 1 Dados clinicos dos pacientes e comparacao dasteesticas de acordo com o
tipo de Ol.

. . . : Comparacao

Variaveis Total Ol tipo 1 Ol tipo 3 Ol tipo 4 (Valor de p)
N (%) 63(100) 27(42,9) 11(17,5) 25(39,7) -
Sexo (M/F) 28/35 11/16 47 13/12 0,798
Idade(meses)(médiatdp)12,27+62,11 130,81+65,25  87,92+77 103,58+44,24 -
Compr/esta (cm) 117,81+30,2A32,71+27,56 81,63+£19,30117,63+£22,99 -
Estatura (%)
1 (>-3,00 escore-z) 22(34,90) 2 (7,40) 11(100) 9(36,0)
2(-1,99 a -2,99 escore-z) 4(6,34) 2(7,40) Zero 2(8,0) 0,001
3(1,99 a -1,99 escore-z)  37(58,730) 23(85,20) Zero 14(56,0)
Tanner n(%)

1 33(52,40) 10(37,0) 8(75,0) 15(58,30)

2 6(9,50) 2(7,40) 1(8,30) 3(12,50)

3 9(14,30) 4(14,80) Zero 5(20,80) 0,078

4 9(14,60) 7(25,90) Zero 2(8,30)

5 6(9,50) 4(14,80) 2(16,20) Zero
Historia Familiar (%) * 41,70 64,0 zero 37,50 0,001
Esclerdtica azulada (%) 90,50 85,20 100 92,0 0,355
Dent. Imperfecta (%) 33,30 3,70 90,90 40,0 0,001
Mobilidade n (%) +

0 11 (18,64) Zero 6 (75,0) 5 (20,80)

1 3 (5,08) 2 (7,40) 1(12,50) Zero 0,036

2+3 4 (6,78) 1(3,70) 1(12,50) 2(8,40)

4 41(69,50) 24(88,90) Zero 17 (70,80)
Deformidade (%) 39,70 14,80 100 44,0 0,001
Alendronato (%) 36,80 48,10 18,20 32,0 0,178
Pamidronato(%) 46,10 13,70 81,80 48,0 0,001
Suplem. Calcio (%) 45,20 29,60 63,30 52,20 0,079
Suplem. Vit. D% 33,40 18,50 63,30 36,0 0,013
Classe social (n%)

A/B 24 (38,09) 10(37,0) 7(63,6) 7 (28,0)

C 35(55,50) 17(63,0) 4(36,40) 14(56,0) 0,298

D 4(6,34) Zero Zero 4(16,0)

* foram excluidas trés criancas sem historia famniionhecida.

+ foram excluidas quatro criancas que ndo deamhuaom 18 meses
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Tabela 2 Caracteristicas clinicas da amostra e sua retagicestado nutricional. (EN)

Classificagcdo Antropométrica OMS

3 4 5-6 7 Comparacao
(valor p)
Tipo de Ol n(%)
I 2(7,4,0) 15(55,60) 4(14,80) 6(22,20)
1] 0(0,0) 5(45,50) 2(18,20) 4(36,40) 0,764
\Y] 2(8,0) 5(60,0) 15(20,0) 3(12,0)
Mobilidade n (%)
0 Zero 4(36,40) 3(27,30) 4(36,40)
1 Zero Zero 1(33,30) 2(66,70) 0,136
2-3 Zero 2(50,0) 2(50,0) Zero
4 4(9,80) 25(61,0) 5(12,20) 7(17,10)
Classe Social n (%)
A-B 2(12,50) 5(20,80) 7(29,20) 9(37,50)
C Zero  29(82,90) 3(8,60) 3(8,60) 0,001
D 1(25,0) 1(25,0) 1(25,0) 1(25,0)
Tanner n (%)
1 2(6,10) 22(66,70) 4(12,10) 5(15,20)
2 1(16,10) Zero 1(16,70) 4(66,70) 0,121
3 Zero 5(55,60) 3(33,30) 1(11,10)
4 Zero 6(66,70) 2(22,20) 1(11,10)
5 1(16,50) 2(33,30) 1(16,70) 2(33,30)
Perimetro do Brago
< p85 3(75,0) 31(88,60) 3(27,30) Zero <0,000
>p85 1(25,0)  4(11,40) 8(72,70)  13(100,0)
Dobra Cutanea
Tricipital
< p85 4(100,0) 31(93,90) 6(54,50) 4(30,80)
>p85 Zero 2(6,10) 5(45,50) 9(69,20)
Dobra Cutanea
Subescapular
< p85 3(75,0) 26(89,70) 7(63,60) 2(15,40) <0,000
>p85 1(25,0)  3(10,30) 4(36,40) 11(84,60)
> das Dobras cutaneas
< p85 4(100,0) 29(100,0) 9(81,90) 3(23,10) <0,000
>p85 Zero Zero 2(18,20) 10(76,90)

* 3-desnutrigdo; 4-eutrofico; 5- risco para sobesq 6-sobrepeso; 7-obesidade

+ Foram excluidas quatro criangas menores de 18 ndo deambulavam.
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ABSTRACT

Objective: To describe the clinical characteristics, andrinobhal status of

pediatric patients diagnosed wilisteogenesis Imperfedi@l).

Method: We conducted a cross-sectional study with 63 petieth Ol from 0-19
years at the Hospital de Clinicas de Porto Ale@laical and socioeconomic data, as well
as anthropometric measures (weight, height, arcuciference and skinfold thickness)
were described. Nutritional status was classifiezbeding to weight / height for children O-
5 years and according to BMI for individuals 5-18ays using the software proposed by
WHO (2006, 2007). The data collected were relateithe type of Ol and nutritional status.
The percentage of body fat obtained by the sunkiofads was correlated with the same
measure calculated by DEXA (dual energy x-ray atisopetry).

Results: Statistically significant differences were obsehe different types of Ol
in relation to family history, dentinogenesis imijgeta (DI), mobility, deformities,
treatment with pamidronate and vitamin D (p<0,08)e demonstrate the agreement of
measures taken by the circumference and skinfold matritional status. We observed a
strong correlation between the percentage of batlyneasured by DEXA and calculated

by the sum of skinfold and subscapular.

Conclusion: In this study we emphasize that the clinical fezgwary with the type
of Ol. We observed an association between anthrepgnand nutritional status and a
strong correlation between DEXA and anthropometrthe assessment of percentage body
fat. These data demonstrate that anthropometry ded un the routine nutritional

assessment of patients with severe deformities @8.i
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DEXA
INTRODUCTION

Osteogenesis Imperfec(®l) is an inherited disease that shows low bomsantherefore
leading to repeated fractures and in severe cdsesptesence of deformities. Other
characteristics such as short stature, blue saledaentinogenesis imperfec{®l) can be
also observed. Ol occurrence ranges from 1:1500R0t600 births (1). About 90% of
patients diagnosed with Ol have mutationsCI@L1A1 and COL1A2 genes, respectively
located on chromosomes 7 and 17. These genes epaaides that form type | collagen,
the greatest protein found in bones; generallyiag an autosomal dominant inheritance

pattern (2) (1).

In 1979, Sillence has classified Ol into four greyplV) (3); however, as new Ol
forms were described, it was proposed to expandotlggnal classification of I-VIII Ol
types (4).

For a long time the treatment against Ol was st to conservative measures
with minimal physical activity and corrective surigs (3). Nowadays, it is known that a
multidisciplinary team with doctors, nutritionistphysiotherapists, dentists and other
professionals can offer patients a better quafityf@ The promotion of well being is very

important in preventing complications of the diseand should be initiated in advance (5).

Until 1998, the Ol was treated conservatively, wiaarieuxet al. have published
study cases on the cyclic pamidronate sodium tlyeragevere forms of type Il and type

IV Ol in patients older than 3 years old. This ststiowed an increase in bone density with
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consequent substantial pain relief, increase imggneapacity and reduction in the number
of fractures (6). Later studies have also repotterd benefits of sodium pamidronate in
patients with Ol, including children less than Zasgeof age (7). Other later studies have
demonstrated the same beneficial result of theofisesphosphonates in Ol; despite the

lack of randomized clinical trials, its use hasrbegdely applied in Ol therapies (8).

Patients with Ol should provide an adequate natréi status for age, because
excess weight can increase the risk of fracturdshamder the mobility of these individuals,
which depending on the severity, already have a pability. The restriction of physical
activities, it also becomes a complicating factblis only indicated no physical contact
sports such as hydrotherapy and hiking (5).

Anthropometry

Anthropometry comprises the assessment of the gdidydimensions and the overall
composition of the human body. It has been showhithis the most widely used method
to diagnose malnutrition at the population levepexially in childhood and adolescence,
for it is safe, cost effective and easy to carry (). Patients with Ol have an average
stature inferior to that of their unaffected ficdkgree relatives. Studies on anthropometry in
Ol showed that the average stature was inferi@lligroups, but with greater severity and

variability in patients diagnosed with type I1I/I®@1 (10).

The aim of this study is to describe the clinicgdcio-economic, anthropometric
characteristics, as well as the nutritional stafysediatric patients diagnosed with Ol at the

clinic for Osteogenesis Imperfecta treatment ofHlespital de Clinicas de Porto Alegre.
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MATERIAL AND METHODS

This project was approved by the ethics commitfedaspital de Clinicas de Porto
Alegre (HCPA). Those legally responsible for théigrats have signed a free and clarified
consent term concerning the research. The pedigdtients recruited to participate in the
study were those diagnosed with Ol and aged O-Hisyeaccording to World Health
Organization (WHO); they were evaluated at the (@ede Referéncia para Osteogénesis
Imperfeita of HCPA, Rio Grande do Sul State, Brarilthe period from October 2009 to

June 2010.
Clinical and Socioeconomic Data

Clinical data such as age, sex, Ol type, Tannagestadetermining stages of pubertal
development of individuals, family history, bonefatenities, presence of blue sclera and
DI, the use of bisphosphonates and calcium andninté&supplementation were collected.
The mobility of the patient was assessed from wlewing criteria: (0) restricted to
wheelchair use; (1) able to walk with help, (2)eatd walk home with or without help, (3)

able to walk short distances with or without hé{p,able to walk independently(11).

Socioeconomic data were evaluated using the ecanafaissification criteria

proposed by the Associagéo Brasileira de Empres&edquisa, 2008 (ABEP) (12).
Anthropometric data

The anthropometric assessment was performed byghesobserver. The weight
measurement was conducted without clothing or d&ap®, in the case of children older
than two years, only underwear and apron were allipwhose weight was then subtracted

in order to obtain the final weight. Patients yoenghan two years were weighed by a
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Filizola® Baby weighing machine (Séo Paulo, Brawhich maximum load was 15kg and
subdivisions of 5g, while those older than two geaere weighted by a Filizola® Personal

(Séo Paulo, Brazil) which maximum load was 180kd sutbdivisions of 100g.

Length and stature measurements were made in ireesposition using a wooden
stadiometer with 0.1 cm accuracy for children l&san two years of age and a tape
measure for older patients who were unable to nerngright. The remaining patients
were measured by a stadiometer attached to the wiaith accuracy was 0.1 cm. In case

of difference in the length of lower limbs, the ¢@st member was used (13).

For the analysis of measurements of triceps andcsylar skinfolds, Cescorf
Premier® plicometros (Porto Alegre, RS) with a #inty of 0.1 mm have been used; in
that, three consecutive measurements were obtéameelvery skinfold, in order that the
average value was determined. A tape was usece&sure the arm circumference (13).
According to Frisancho, 1990 (14), measurementse wdassified in percentilesThe
triceps and subscapular skinfolds, arm circumfezeantd sum of skinfolds were classified
into two categories: 1) to the percentil85, 2) abthwe 85th percentile, and these data were

compared with the nutritional status of individuals

The weight, height, body mass index (BMI) were usedlassify nutritional status where
children 0-5 years were evaluated according to lteigeight and children aged 5-19 years
were classified according to BMI according to WHIDese data were calculated with the
specific software licensed by WHO (2006, 2007) (15)

Patients were evaluated according to their statareyo different ways: (1) group

1: patients classified with appropriate staturetifierage (height with z-score ranging from -
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1.99 to 1.99) and anthropometric data assesseddawgdo age; (2) group 2: patients
classified with moderate short stature (staturd wit score ranging from -1.99 to a -2.99)
or severe short stature(stature with z-scor8.00) and measurements assessed depending

on the corrected age and according to the status@th percentile.

Body Mass Index (BMI) was calculated by dividingigtg (kg) per stature (m)
squared. Measures regarding stature, BMI and iautalt status were evaluated using the

curves of the World Health Organization (WHO) (202607) (16).
Body fat percentage

The assessment of total body fat percentage wererped using the DEXA
method (dual-energy x-ray absormetry) with the H@IO QDR-4500 equipment and the

software (Version 8 26a :3).

. The body fat percentage was compared with theepéage of body fat calculated
from the sum of triceps and subscapular skinfaldsrder that skinfolds were converted

into fat percentage, the formulas proposed by 3itengt al, 1988 were applied (16).
Statistical Analysis

The analysis was performed using SPSS (version),18ltlle the chi-square test
was used to compare categorical variables suclaragyf history, bone deformities, blue
sclerae and DI among Ol types. For the corrafabietween body fat percentage observed

using DEXA and the sum of skinfolds, the Pearsamnetation coefficient (r).
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RESULTS

The sample for the survey comprised 63 patientsma@es. Table 1 shows the
relationship between Ol type and sex, age, staflaener stage classification, blue sclera,
DI, mobility, family history, treatment with bisphphonates, calcium and vitamin D

supplementation and socioeconomic level.

Due to a small sample group, both individuals a@&dyears classified as at risk of
overweight were grouped into a single category witividuals classified as overweight

according to the WHO classification (2007).

The relationship between nutritional status andyPé, mobility, and Tanner stage
showed no significant difference. When comparing WBh social class, significant
differences were found; 66.7% of individuals clésdi as overweight and obese
correspond to classes A and B while 82.9% of ptielassified as normal correspond to

class C.

Only four individuals were observed in class [Qualy distributed across all
classes. For the analysis with anthropometric gatagnificant difference was observed in
measurements of arm circumference, subscapulatri@egs skinfolds and the sum of the
both skinfolds, thus suggesting an association @etwthe nutritional status and the
anthropometry of patients (Table 2).

Relationship between anthropometry and DEXA

When comparing the percentage of body fat obtallyeBEXA with the percentage
of body fat obtained by the sum of skinfolds, isHeeen observed a positive correlation of

0.803 (r = 0.803) with p<0.000 (Figure 1).
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DISCUSSION

Ol is a genetic disease with variable clinical eggivity, thereby affecting bone
density and leading to fractures of repetition, refsiature and restricted mobility of
individuals. Our study has evaluated the charasttesi of pediatric patients diagnosed with

Ol, based on clinical and anthropometric data,imomial status and socioeconomic level.

No statistically significant differences betweemders, age, blue sclera in various
Ol types were observed, although the average agdomeer in type Ill Ol cases. It can be
estimated that the average lower age of patieritstyype 111 Ol in the sample is due to the
greatest severity of cases, therefore determiningoae precocious diagnosis and the

indication for specialized centers.

Regarding the classification of stature, it hasnbeleserved a significant difference
among Ol types. All the cases diagnosed with type&l showed severe short stature.
Respecting types IV and | Ol, it has been verifibdt 36% and 7.4% had severe short
stature, respectively. Although the analysis ofustaof unaffected first degree relatives or
control group has not been performed in this stitdg, known that short stature is typical
of the disease; according to the literature, thertsttature varies depending on the Ol type

(1, 2,5and 17).

Regarding other statistically significant clinicdta, differences among OI and DI
types, positive family history and mobility weresaloved. The data are consistent with the
literature, once types Ill and IV Ol generally sh® when compared with the type | Ol
(17, 18). Positive family history was only obseafva types | and IV for these kinds of

deformities are minor when compared to type lll,tsat to these individuals reproduce
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defining the transmission of the disease to futpregnancies (18). With respect to
mobility, it has been found that individuals witlgpe 11l Ol are all restricted to a
wheelchair, while types | and IV had independenbifity in 88.9% and 70.8% of cases,

respectively. This data were also observed prelyanghe literature (18)

Skeletal deformities are common and are direatlyeld to the disease severity. In
this study, deformities were present in 100% oktyjp, 14.8% of type | and 44% of type
IV individuals (17).

In our sample, it has been noted that 82.9% ofviddals were treated with
bisphosphonates, while 46.1% were medicated witmig@nate and 36.8% with
alendronate. According to the Brazilian Ministry leéalth, pamidronate is recommended
for patients with the severe form of types Il dvdOI, or mild osteoporosis with history
of three or more annual fractures, or spine frasu@d9). It is possible to identify in the
sample that the treatment with pamidronate wasopadd during the study in 81.8% of
type 1l cases and 48% of type IV cases, while dderate was used in 48.1% of type |
cases. Studies have demonstrated that patientsmédde use of pamidronate sodium
present both increased bone density and vertelrghty yet, the growth rhythm of these

patients is equal to that prior to medication &®.(

Calcium and vitamin D supplementation was obsemét8.6% of individuals as an
adjunct aspect in the use of bisphosphonates. A diftct of bisphosphonate use is the
hypocalcemia; in that, supplementation with calciand vitamin D are indicated in the

event of not achieving the recommended daily intaflkdéis nutrient (1,21).
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As for the nutritional status of the sampling irdivals, our study showed that 55.6% of
type 1, 45.5% of type Ill and 60% of type IV Ol esswere classified as normal.
Overweight or obesity was more frequently obsergedccur in type Il Ol (54.6%) and
less often in the type | Ol (36.8%) or in type 13206). Case-control study conducted by
Rose (2009) with adolescents and adults with Hivgtbthat 46% of individuals with Hl
type 1l were classified as obese and 31% of Typmdividuals were classified as
overweight (22) When analyzing the nutritional status in relatian the mobility of
individuals, it has been found that 63.7% of induals restricted to wheelchair use were
classified as overweight or obese. Hence, 61%dividuals with independent mobility
were classified as normal. These data demonstratend for overweight or obesity in

patients with poor functional mobility.

The associations between nutritional status andhdrastages in this study have not shown
statistical significance. These data may be expthiny the large number of categories and
the small sample size. It is known that changesirodaring puberty anthropometric and
body composition is important considerecao beydmdrmwlogical age, but also the stage of
sexual maturation for the nutritional diagnosis)(23

The relationship between skinfold thickness and eimsumference associated with
nutritional status statistically significant difesrces between the classifications. The
measures of arm circumference, subscapular anepsriskinfolds and their sum, were
consistent with nutritional status, because thesmes classified above the 85th percentile
were associated with nutritional status of ovenlveand obese patients. Skinfold thickness
is to evaluate body composition. Subcutaneoussfat inajor part of total body fat and its

proportion has varied according to age, sex, afgbady, particularly the triceps skinfold
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which has more validity as an important indicatbeoergy reserves, well correlated with
total body fat (10). A U.S. study conducted in Batire in order to estimate the prevalence
of owerweight and obesity in school children, shdwae strong correlation (r = 0.89)
between the BMI and skinfold measures (24). Othaitiss also have shown a correlation
between BMI and triceps folds (24, 26).

When comparing the body fat data obtained by DEX# the sum of subscapular

and triceps skinfolds, it has been observed a gtpamsitive correlation (r = 0.803). Using

the same methodology, Schmelzle (2002) has alseredxd a positive correlation (r
0.71), thus demonstrating that the methodologies ansistent. The mensuration of
skinfolds is noninvasive and can be employed fdirss assessment of body fat and its
composition in children (27). According to Rodriguet al., the Slaughter skinfold
equations show the best agreement between thesvafugody fat in both sexes (28). In
the case of Ol, as DEXA is routinely performed boine density evaluation, data provided
by the analysis of body fat can be used as an edjawctor for the evaluation of the

nutritional status of patients.

These data demonstrate the importance of anthragponand nutritional status
assessment in patients with OIl. Our study had dtiwihs such as the lack of descriptions
on the types of deformities presented and the atialu of other anthropometric
measurements and body proportions. The lack of tyrosurves for children with Ol
determines their comparison with curves of healtthildren, thereby influencing

anthropometric and nutritional statuses.
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CONCLUSION

Our findings show that Ol types can be clinicallassified according to phenotypic
characteristics. Short stature was considered thst melevant finding, especially in the
type 1l Ol. The nutritional status was associatedth the classification of the
anthropometric measures, especially for individuddssified as obese. We have observed
that skinfolds measures are good indicators of amitipn and body fat in patients with Ol,
therefore showing a good correlation with DEXA ddtesides, the measures are associated
with the nutritional status of patients, thus hegpin the nutritional diagnosis of each

individual.

After the end of the study, it has been verifiedttepecific growth curves are
required for every Ol type, in order that a bettethropometric classification is provided to
the patients. Other anthropometric studies andiestabout nutritional status are needed in

order that better nutritional interventions areikme for the multidisciplinary treatment.
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Table 1 Clinical data of patients, according to Ol type

Total sample Type | Type Il Type IV Chi-square
N (%) 63(100) 27(42.9) 11(17.5) 25(39.7)
Sex (M/F) 28/35 11/16 47 13/12 0.798
Age (months) (average+dp) 112.27+62.11 130.81+65.25 87.92+77 103.58+44.24

Length/stature (cm) (averagexdp) 117.81+30.20 1327.56 81.63+19.30 117.63+£22.99

Stature

1 &3 z-score) 22(34.9) 2(7.4) 11(100.0) 9(36.0)
2 (-2.00 to -2.99 z-score) 4(6.34) 2(7.4) raZe 2(8.0) 0.000
3 (1.99 to -1.99 z-score) 37(58.73) 23(85.2) Zero 14(56.0)
Tanner n (%)
1 33(52,4) 10(37) 8(75) 15(58.3)
2 6(9.5) 2(7.4) 1(8.3) 3(12.5) 0.078
3 9(14.3) 4(14.8) 0(0) 5(20.8)
4 9(14.6) 7(25.9) 0(0) 2(8.3)
5 6(9.5) 4(14.8) 2(16.2) 0(0)
Positive family history (%)* 41.7% 64% Zero 37.5% .001
Blue Sclerotic (%) 90.5 85.2% 100% 92% 0.355
Dentinogenesis Imperfecta (%) 33.3% 3.7% 90.9% 40% 0.000
Mobility n (%) +
0 11 (18.64) Zero 6 (75.0) 5(20.8)
1 3(5.08) 2 (7.40) 1(12.5) Zero 0.036
2-3 4 (6.78) 1(3.70) 1(12.5) 2(8.4)
4 41(69.50) 24(88.90) Zero 17 (70.8)
Deformity (%) 39.7% 14.8% 100% 44% 0.000
Alendronate (%) 36.8% 48.1% 18.2% 32% 0.178
Pamidronate (%) 46.1% 13.7% 81.8% 48% 0.000
Calcium supplementation (%) 45.2% 29.6% 63.3% 52.2% 0.079
Vit. D supplementation (%) 33.4% 18.5% 63.3% 36% 01a.
Social Class n(%)
A/B 24 (38.09) 10(37.0) 7(63.6) 7 (28.0)
C 35(55.5) 17(63.0) 4(36.4) 14(56.0) 0.298
D 4(6.34) Zero Zero 4(16.0)

* Three adopted children without known family histavere exclude: / + Four children younger thamidhths and that
did not ramble were exclude



109

Table 2. Clinical characteristics of the sample and itatiehship with nutritional status (NS)

Nutritional Status Chi-square
3 4 5-6 7 (p value)
Ol type n(%)
| 2(7.4) 15(55.6) 4(14.8) 6(22.2)
1] 0(0.0) 5(45.5%) 2(18.2) 4(36.4) 0.764
v 2(8.0) 5(60.0) 15(20.0) 3(12.0)
Mobility n (%)
0 Zero 4(36.4) 3(27.3) 4(36.4)
1 Zero Zero 1(33.3) 2(66.7) 0.136
2-3 Zero 2(50.0) 2(50.0) Zero
4 4(9.8) 25(61.0) 5(12.2) 7(17.1)
Social Class n (%)
A-B 2(12.5) 5(20.8) 7(29.2) 9(37.5)
C Zero 29(82.9) 3(8.6) 3(8.6) 0.001
D 1(25.0) 1(25.0) 1(25.0) 1(25.0)
Tanner n (%)
1 2(6.1) 22(66.7) 4(12.1) 5(15.2)
2 1(16.1) Zero 1(16.7) 4(66.7) 0.121
3 Zero 5(55.6) 3(33.3) 1(11.1)
4 Zero 6(66.7) 2(22.2) 1(11.1)
5 1(16.5) 2(33.3) 1(16.7) 2(33.3
Arm perimeter
< p85 3(75,0) 31(88.6) 3(27.3) Zero <0.000
>p85 1(25.0) 4(11.4) 8(72.7) 13(100.0
Triceps skinfold
< p85 4(100.0) 31(93.9) 6(54.5) 4(30.8) <0.000
>p85 Zero 2(6.1) 5(45.5) 9(69.2)
Subscapular Skinfold
< p85 3(75.0) 26(89.7) 7(63.6) 2(15.4) <0.000
>p85 1(25.0) 3(10.3) 4(36.4) 11(84.6)
> of skinfolds
< p85 4(100.0) 29(100.0) 9(81.9) 3(23.1) <0.000
>p85 Zero Zero 2(18.2) 10(76.9)

* 3-malnutrition; 4-eutrophy; 5-overweight risk;d@«erweight; 7-obesity/ + Four children younger than 18 months and thandi
ramble were exclude
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Figure 1. Correlations between body fat percentage of DEBXA body fat percentage of
sum of skinfold thickness.
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RESUMO

Objetivo: Descrever adequacdo do consumo de energia ,idatoo proteina,

lipidio e célcio na dieta de pacientes pediatrams Osteogenesis Imperfed@l).

Métodos: Dados antropométricos e 0 consumo alimentar at@dedsario alimentar
de trés dias foram avaliados em pacientes pediatr@om Ol. Dois métodos foram
utilizados para célculo de energia (Organizacdandvl de Saude-OMS e formula
Kcal/cm). Os critérios da OMS foram utilizados pardilise dos dados antropométricos e
adequacédo do consumo alimentar de macronutrieAtEsetary Reference IntakéDRI)
foi utilizada para a adequacado de calcio. Valorgseeos pontos de corte 90-110% foram

aceitos como adequados para consumo de energdiie. c

Resultados: Os individuos apresentaram inadequacdo no conglenenergia |,
macronutrientes e calcio. Individuos classifieadom sobrepeso e obesidade foram os
gue apresentaram ingestdo caldrica acima do adegdadalise da média de adequacédo
consumo de energia utilizando ambos os métodosmgrou que individuos com Ol tipo
IIl apresentaram valores de ingestdo mais elevgde os tipos | e IV. Observamos que
76,2% dos individuos apresentaram consumo de calo@xo de 90%. Foi também

observada uma correlacdo inversa entre idade @acio no consumo de célcio.

Conclusdes: Estes dados sugerem que pacientes com Ol na mpogsdacao
apresentam um consumo alimentar inadequado. Ingigidom OI tipo Ill, apresentaram
maior percentual de adequacg&o no consumo de emgrgnao comparado com Ol tipos | e
IV. Foi observada associacdo entre o estado ruatidos individuos e o consumo de

energia. Em relacdo ao consumo de macronutrieatesyboidrato apresentou consumo
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abaixo do esperado, enquanto que proteina e lipglavam acima. O dado mais relevante
foi o baixo consumo de célcio apresentado na neaiei amostra e a correlagdo inversa
entre idade e adequacao no consumo deste nutiestés. dados reforcam que a orientacao
nutricional adequada seja coadjuvante ao tratameéestes individuos contribuindo na

prevencdo de complicacdes.

Palavras Chaves:Osteogenesis imperfecta, consumo alimentar, matientes e

calcio.

INTRODUCAO

A Osteogenesis Imperfect®l) € uma doenca hereditaria caracterizada pelgilitlade
Ossea e propensdo a fraturas, podendo afetar neaisl:1D.000 individuos. (1).
Aproximadamente 90% dos individuos com Ol possuartagdo nos gengsOL1Alou
COL1A2 que sao responsaveis pela codificacdo do colagponol, a maior proteina
encontrada no 0sso.. A Ol apresenta ampla expi@gade/clinica (2). Em 1979, Silence et
al, prop6s a classificacao clinica da Ol dividirgo quatro grupos baseados na gravidade.
Recentemente, esta classificagdo foi ampliada otah de 8 tipos de OI (3). A gravidade
da Ol é descrita conforme a ordem a seguir: Tspoipo 1V, V, VI, VII< Tipo lll, Tipo I

e VIl (2).

Por muito tempo o tratamento da Ol se limitou a ioeesi conservadoras com
minima atividade fisica e cirurgias corretivas (Hesde 1998, tratamento com
bifosfonados tem sido preconizado associado a iatentb multidisciplinar com melhora

na qualidade de vida dos pacientes (5). Porém, teitoecolateral do tratamento
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medicamento € a hipocalcemia que associado a osts@) condicdo clinica doenca,

torna-se um agravante, sendo indicada nestes gasodieta rica em célcio (5,6).

Pacientes com Ol apresentam estatura mais baixagjfemiliares saudaveis. Nas
formas mais graves da doenca o crescimento vedioahui em relacdo as curvas de
crescimento de criancas saudaveis no término ideepo ano de vida e a velocidade de
crescimento é mais lenta do que criancas normpi&(2 estudo realizado em adolescentes
e adultos com Ol sobre o estado nutricional, iitdigs mais gravemente acometidos

apresentaram maior incidéncia de obesidade (7).

Este trabalho tem como objetivo descrever a adégua@ ingestdo caldrica,
carboidrato, proteina, lipidio e célcio na dietgdeientes pediatricos com Ol identificando
caracteristicas alimentares que poderdo contripaia a assisténcia clinica destes

individuos.

MATERIAL E METODOS

Este projeto foi aprovado pelo comité de ética daspital de Clinicas de Porto
Alegre (HCPA). Os responsaveis legais pelos paeseassinaram termo de consentimento

livre e esclarecido sobre a pesquisa.

Foram incluidos no estudo pacientes pediatricoaaedo com a Organizacao
Mundial da Saude (OMS) com idade entre 0-19 aque. estavam em avaliacdo no
ambulatério no Centro de Referéncia para Osteogeimaperferfecta do Rio Grande do

Sul no HCPA entre o periodo de outubro de 2009nagude 2010. O diagndstico dos
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diferentes tipos de Ol, foi baseado em caracteasstclinicas e radioldgicas segundo

Sillence et al (1979) (5).

Dados antropométricos

A avaliacdo antropométrica foi realizada por uncarebservador (MZ). A medida
do peso foi avaliada sem roupas ou fraldas ou, mamgas maiores de 2 anos, usando
apenas roupas intimas e avental, e o peso do miesraobtraido na obtencdo do peso
final. Pacientes menores de 2 anos, foram pesadizando balanca Fillizola Baby com
carga maxima 15kg e divisdo de 5g e os maiores dao® em uma balanca Fillizola

Personal com carga maxima de 180kg e divisdo dg. 100

As medidas de comprimento/estatura foram feitas poricdo deitada com
estadidmetro de madeira com precisdo de 0,1 cmap@arecas menores de 2 anos ou fita
métrica para pacientes maiores que ndo tinham geslide se manter em posicao ereta.
Os demais pacientes foram medidos em estadiometso pa parede com precisao de 0,1
cm. Em caso de diferenca no comprimento dos menibfesores, foi utilizado o membro

mais longo.

A antropometria (peso (P) e estatura (E)) edicthde Massa Corporal (IMC)
foram calculados e avaliados de acordo com o sodtvespecifico licenciado pela
Organizacdo Mundial da Saude (OMS). O estado mutiat foi classificado através do P/E
para criangas de 0-5 anos e IMC para criangaslfedos de acordo com a OMS (8). De
acordo com a classificacdo da estatura proposa0idS os pacientes foram divididos em
2 grupos: (1) grupo 1. pacientes classificado® @ estatura adequada para a idade

(estatura entre -1,99 a 1,99 segundo escore-gyativos dados antropométricos avaliados
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conforme a idade; (2) grupo 2: pacientes clasglfic com baixa estatura moderada
(estatura entre -1,99 a -2,99 segundo escore-zyjrane (estatura com escore<z-3,00)
tiveram suas medidas avaliadas conforme a idad®icda de acordo com a estatura no

percentil 50..

Dados do consumo alimentar

A ingestdo do consumo alimentar foi avaliada poavéts de Registro Alimentar
(RA) de trés dias (9). Todas as informacdes nedasg#ara o preenchimento correto foram
fornecidas ao pacientes e/ou responsaveis, enfdtiza importancia do preenchimento se
referisse aos tipos de alimentos, quantidade eas®lerida e horario das refeicdes. Para
auxiliar no preenchimento do RA foram entreguesddtustrativas de talheres, copos e
xicaras para a descricdo das quantidades aproaipsdo individuo. Foi orientado que o
RA fosse preenchido com base em dois dias altesnddosemana e um dia ao final da
semana. O RA preenchido foi calculado utilizand®rograma de Apoio a Nutricdo

NUTWIN elaborado pela Universidade Federal de S&add?-Foram calculadas a média

de calorias, proteinas, carboidrato, lipidios eiodhgeridos neste periodo.

Foram utilizados dois métodos para o calculo d&wias, a tabela de calorias por
idade proposta pelas FAO/OMS (10) e a formulazatiido Kcal/cm (11) e os métodos
foram comparados. Para avaliagdo da adequacaondarmo dos macronutrientes na dieta
utilizaram-se valores proposto pela FAO/OMS pape@entual de carboidrato, proteina e
lipidios aceitaveis em uma dieta saudavel (12)aRalculo da ingestdo de calcio
utilizaram-se os valores estabelecidos {deletary Reference Intak€DRI), através da

Ingestdo Adequada (IA) (13). Foi utilizado comotémib para a classificacdo de uma



117

ingestdo adequada destes nutrientes, pacientesaesentassem entre 90-110% da
ingestao requerida para a idade (grupo 1) ou idadeida para estatura (grupo 2).

Analise Estatistica

As variaveis quantitativas foram descritas por méddesvio padrdo e as variaveis
qualitativas por frequéncias absolutas e relativda. comparacdo do percentual de
adequacéo de calorias e a média de calorias estipgdal OMS e pela Kcal/cm foi aplicada
o testet-Studentpara amostras pareadas, para este calculo foreluidons seis pacientes
gue na correcdo da idade para a estatura realendogsiadravam na formula Kcal/cm. A
associacao entre a idade e a adequacdo de cadoriadcio foi avaliada utilizado o
coeficiente de correlacdo de Pearson. Para as8ocemre as classificacbes do estado

nutricional e género foi aplicado o teste qui-qaddrde Pearson.

As médias de percentual de adequacédo entre os dpd3l foram comparados
através da analise de variancia One way (ANOVA) teste complementar de Tukey. O
nivel de significancia adotado foi de 5% e as améliforam realizadas utilizando o

programa SPSS V.18.

RESULTADOS

A amostra do estudo totalizou 63 pacientes, ser@longdividuos do género
masculino e 35 do género feminino. A tabela 1 nacassrcaracteristicas clinicas da amostra

segundo idade, peso, estatura, tipo de Ol e estadoional.

Os individuos de 0-5 anos, classificados segundstado nutricional como risco
para sobrepeso, foram agrupados aos individulessificados com sobrepeso, devido ao

pequeno numero amostral no primeiro grupo. Em @elap estado nutricional 55,6% dos
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pacientes foram classificados como eutréficos, %9,6om sobrepeso e 20,6% com
obesidade. A altura real média e desvio padréaoseere-z dos pacientes foi -2,52 + 2,77.
Na distribuicAo da amostra segundo a classificaizgi@statura observamos 41,2% com

baixa estatura grave e moderada e 58,7% com estaitmal para a idade (Tabela 1).

Para o valor do consumo de energia calculadaséatrdo registro alimentar nao
observamos diferenca estatisticamente significaps0,299) segundo os dois critérios
utilizados (OMS e Kcal/cm). Porém, quando avaliaduédia do percentual de adequacéo,
o critério da OMS estima um percentual 6,8% (IC 98% a 11%) mais elevado do que o
da formula Kcal/cm (p=0,002). Para a classificag@ianto aos pontos de corte para a
adequacdo de calorias da dieta, ndo houve difer@statisticamente significativa
(p=0,429) (Tabela 2). Na avaliacdo da concordéemiee as classificacdes do percentual de
adequacédo o valor de Kappa foi igual a 0,226 sestitisticamente significativo, porém

fraco.

A relacdo entre estado nutricional e sexo ndo aptes diferenca estatisticamente

significativa.

A média do percentual de adequacao de macronasieat dieta foi de 58,9% para
carboidrato, 13,2% para proteina e 28,8% paididiptodas dentro da adequacao
proposta. A média e desvio padréo para o conswerélktio foi de 770,1 + 217,8 mg e
76,2% dos individuos apresentaram consumo de cheixo do ponto de corte minimo de

90% (Tabela 2).

Na relagédo entre o consumo alimentar de acordoatipo de Ol observamos que

houve diferenca estatisticamente significativa derédo com a média do percentual de
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adequacéo de calorias pela OMS (p=0,002) e lingifpafa o Kcal/cm (p=0,075). A Ol tipo

Il apresentou média do percentual do consumo e@egen mais elevado, em ambos os
métodos, quando comparado com os tipos | e IV (kidia). Na associacdo do estado
nutricional e percentual de adequacdo da ingestorica, observamos associacdo
estatisticamente significativa entre o estado ciotnal com a classificacdo do percentual
de adequacgdo de calorias tanto pela OMS (p=0,00&ntq pela formula Kcal/cm

(p<0,001). A Figura 1b demonstra que o sobrepesbesidade sdo mais frequientemente
observados nos valores acima do ponto de cortérm&estabelecido para o percentual de

adequacgdo no consumo de energia.

Quanto a associacdo entre idade e consumo de adisiErvamos uma relacao
inversa (r=-0,527; p=<0,001), ou seja, quanto maiodade, menor o percentual de

adequacdo de calcio (Figura 2).

DISCUSSAO

Na avaliacdo do estado nutricional, observamos 5f6% dos individuos do
estudo foram classificados como eutréficos e 3%b% sobrepeso e obesidade. Em um
estudo realizado na cidade de Sao Paulo, com 2&iZas higidas do ensino fundamental,
foi observada prevaléncia de sobrepeso e obesttad8,09%, 23,96% e 22,23% para 0s
métodos propostos por Must, Cole e OMS, respmtidnte reforgcando a preocupacéo
mundial com a obesidade infantil e suas consegag&ts).

A baixa estatura na Ol apresenta-se de graus e&iandividuos considerados

pouco afetados apresentam, em geral, estatura nyeieoos familiares ndo afetados de
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primeiro grau (1,2,3,4). No presente estudo 26viddios (41,2%) apresentaram baixa
estatura grave.

Quando comparados os valores da meédia de adeqdacdonsumo de energia,
observamos diferenca significativa. Estes resutadm decorrentes da diferente forma de
calculo utilizada por cada método. Os valoresatiaela da OMS séo estipulados por idade,
enquanto a férmula Kcal/cm séo valores de enedja tecomendados por faixa etaria
divididos pela estatura média da populacéo, suderste método ser mais adequado para

pacientes com grave comprometimento da estatura.

Considerando o ponto de corte maximo de 110% detathes para a classificacdo
do percentual de adequacg&do no consumo de enebgi@rvamos que 45,6% e 40,4% da
amostra apresentavam ingestdo acima do pontorteerndximo, tanto para o método da
tabela OMS quanto para formula Kcal/cm. Individdostipo Il apresentaram um maior
percentual de adequacdo no consumo de energia @lmguipo | e IV. A ingestdo
excessiva de energia, especialmente nos estagisspmegoces da vida, pode facilitar o
sobrepeso e, desta forma, tornar-se um fator de para doencas, particularmente aquelas

de origem metabdlicas na vida adulta (15).

Em relacdo a classificacdo do percentual de adéquap consumo alimentar de
macronutrientes, observamos que embora a maiosiandividuos apresentavam consumo
adequado para carboidrato, proteina e lipidiostedamos que em 12,7% dos individuos o
consumo de carboidrato estavam abaixo do pontootde minimo, enquanto 23,8% e
30,2% dos individuos possuiam consumo de protelipédés, respectivamente, acima do
ponto de corte maximo estabelecido. Em estudo adotescentes saudaveis de 7 a 14

anos, alunos do Centro de Juventude de Sao Pfaram encontrados dados semelhantes
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ao presente estudo, onde os adolescentes possaiaom® elevado de proteina, e lipidio e
consumo baixo de carboidrato. Os autores observargresenca de consumo diario das
bebidas gaseificadas, doces e alimentos indugtatis na maioria dos individuos da
amostra estudada (16).

Um estudo com 216 individuos saudaveis menoredmas realizado na cidade
de Maceid, Alagoas, mostraram que consumo de peofei superior & recomendacao em
todas as faixas etarias para ambos os génerosqééincia de ingestédo protéica inadequada
variou de 28,6% a 47,8% entre as faixas etariag &% um estudo sobre o consumo
alimentar de criancas saudaveis de 6-18 meses exhes, foram observados resultados
semelhantes aos estudos em criancas maiores. Age#l% das criancas apresentarem
consumo de energia adequado, o consumo de proteindd45,9% a 189,6% acima do
recomendado (17). Véarios estudos também observaciiados semelhantes ao presente
estudo em relacdo a consumo excessivo de macmmesj principalmente, de proteinas
(18, 19, 20, 21).

No presente estudo observamos uma média de adeqdagonsumo de célcio de
79,5%. Para a classificacdo do percentual de adagqu#o consumo de célcio, 76,2% da
amostra apresentou consumo de calcio abaixo dm mntorte inferior de 90%. Estudo
realizado no Brasil com adolescentes de escolascasiie Osasco, S&o Paulo, constatou
gue o consumo de célcio médio diario estimado dokeacentes estudados foi de 52,4% de
adequacéo, estando muito abaixo das recomendaiti@as, enclusive, apresentando valor
de adequacdo menor que do presente estudo (22gskmo realizado em Vigosa com
criancas pré-escolares saudaveis, foi observado/§i€6 dos individuos apresentavam

déficit de consumo de energia e 92,8% dos préassoapresentaram ingestao de calcio
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abaixo do valor da ingestdo (23). Resultados seantdh de baixo consumo de calcio vem
sendo descrito na literatura mundial em todasixsd etarias em ambos os géneros (24,
25, 27). O consumo de célcio adequado na populegadoOl deve ser observado, pois
muitos destes individuos fazem tratamento com foif@glos cujo efeito colateral € a
hipocalcemia (5).

Na amostra observamos relacéo inversa entre a eladeercentual de adequacao
de ingestdo de calcio. Este fato provavelmentéd edacionado a mudanca no habito
alimentar dos adolescentes com a substituicdoatkufms lacteos por bebidas gaseificadas
e alimentos industrializados. Esta observaca@acientes com Ol com densidade dssea
diminuida, pode repercutir negativamente no dedeimvento 0sseo de criangas e
adolescentes, pois 0 baixo consumo de célcio age con fator limitante no crescimento
linear e na mineralizacao 0ssea, favorecendo @ap#nto da osteoporose (25, 26).

Existem poucos estudos referentes ao estado innticde pacientes com Ol
descritos na literatura. Em um estudo caso-contpal|a a avaliagdo nutricional de
pacientes adolescentes e adultos com Ol, os awtbsesvaram 46% de obesidade e 31%
de sobrepeso nos individuos com Ol tipo lll, emyo&®1% dos individuos com Ol tipo |
foram classificados como eutréficos. Em relacdac@aosumo alimentar, os autores nao
observaram diferenca significativa entre casos rérales para o consumo de macro e
micronutrientes, demonstrando de que pacientes ©@brnpossuem o0 mesmo estilo de

alimentacdo que os individuos saudaveis (7).
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CONCLUSAO

Pelo presente estudo concluimos que embora a npaide das criancas e
adolescentes com Ol apresentam dieta habituabadagalguns individuos apresentaram
desequilibrio no valor energético total e no valermacronutrientese calcio em relacdo a
valores recomendados. Este desequilibrio ndo érréete da patologia de base, pois
também é observada em estudos com criancas e @atles saudaveis na populacdo
brasileira, porém individuos com Ol tipo Il apresgam adequacdo da ingestao calorica
maior do que os tipos | e IV, podendo ser um fatomplicante no desenvolvimento do
individuo e no tratamento da doenca.. Observamesogconsumo de calcio na maioria da
populacédo foi abaixo do recomendado, seguindo uindpainverso a idade.. Apesar da
presenca de individuos com estado nutricional aatkmo presente estudo, é necessario
dar atencdo aos extremos, pois estes revelam wadEm desenvolvimento de patologias
futuras, portanto, fazendo-se necessério, a ineldedprogramas que visem a orientacao
nutricional, com énfase para a escolha adequadalidesntos, principalmente aqueles que

oferecam quantidades apropriadas de nutrientepmmiopando uma vida mais saudavel.
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Tabelal. Caracteristicas da amostra
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Variaveis n=63
Idade (anos) — Média + DP 9,35+5,17
Sexo — n(%)

Masculino 28 (44,4)
Feminino 35 (55,6)
Tipo Ol — n(%)

| 27 (42,9)

1l 11 (17,5)

IV 25 (39,7)
Altura (escore-z) — média + DP -2,52 £ 2,77
Classificagéo da altura real — n (%)

Baixa estatura grave 22 (34,9)

Baixa estatura moderada 4 (6,3)

Normal 37 (58,7)
Estado nutricional — n (%)

Desnutricdo (< Percentil 3) 3(4,8)
Eutrofia &Percentil 3 Percentil 85) 35 (55,6)
Sobrepesox Percentil 85 Percentil 99) 12 (19,0)

ObesidadeX Percentil 99)

13 (20,6)
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Tabela 2 Distribuicdo da amostra quanto ao percentuabldguacao calorias analisados
por dois diferentes métodos (OMS e férmula Kcal/@mlassificacdo do percentual de

adequacédo do consumo alimentar de macronutrierd@kio.

Adequacéo de calorias OoMS Kcal/cm P
n=57 n=57
Calorias (%) ( Média + DP) 112,2 £ 26,6 105,420 0,002

Classificacdo do % de adequacéao

<90 11 (19,3) 10 (17,5) 0,429
90-110 20 (35,1) 24 (42,1)
>110 26 (45,6) 23 (40,4)

OMS

Adequacédo de macronutrientes e calcio n=63

Carboidrato

percentual (Média + DP) 58,9 £ 4,23

Classificacéao do percentual de adequacéo*
baixo consumo 8 (12,7 %)
consumo adequado 55 (87,3%)
consumo elevado 0 (0%)

Proteina
percentual (Média = DP) 13,2+2,551

Classificacéo do percentual de adequacao **

baixo consumo 1(1,6)
consumo adequado 47 (74,6)
consumo elevado 15 (23,8)

Lipidio

percentual (Média = DP) 28,8 +13,6

Classificacao do percentual de adequacéao ***

baixo consumo
consumo adequado

consumo elevado

0 (0,0)
44 (69,8)
19 (30,2)
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Célcio (mg)
gramas (Média + DP) *** ND 770,1+217,8
percentual (Média = DP) ND 79,5 +22,8
Classificacéo do percentual de adequacgao
baixo consumo (<90) ND 48 (76,2)
consumo adequado (90-110) ND 11 (17,5)
consumo elevado (>110) - 4 (6,3)

* Para 0 OMS= baixo consumo: <55%; consumo adequatdre 55% e 75%; consumo elevado: >75

** Para 0 OMS= baixo consumo: <10%; consumo adeguawire 10% e 15%; consumo elevado: >15%
*** Para 0 OMS= baixo consumo: <15%; consumo adequantre 15% e 30%; consumo elevado: >30
*** yalores da Al para a idade

DRI: Fonte: Institute of Medicine

+ Para a analise da ingestao calérica amostraeapeeS7 paciente, pos 6 foram excluidos , pois amecao da idade
para a estatura estes ndo se possuiam valoresspesgacientes.
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classificacédo do percentual de adequacao no condanenergia calculados por dois
diferentes métodos (OMS e a férmula Kcal/cm).



131

175,001 r=-0,527; p<0,001
o

150,00
1] o
o
\@©
O 125,00
o
ug
(&
©
>
o
S 100,00
S )
[}]
©
S

75,00

50,00

o)
o
T T T T T
0,00 5,00 10,00 15,00 20,00

Idade (anos)

Figura 2. Gréafico do percentual da adequacéo de calciaalela com a idade.
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10. CONSIDERACOES FINAIS

Podemos observar no presente estudo que o cordmgoirdo estado nutricional e
habitos alimentares dos pacientes com Ol é imptertam manejo clinico destes casos.
Na amostra estudada, individuos mais gravementeetmos, principalmente aqueles
classificados com Ol tipo Il apresentaram maiaidéncia de sobrepeso e obesidade de
acordo com os dados antropométricos e de avalidgdestado nutricional. Estes
individuos sdo também os que possuem menor mai@lidaapresentaram consumo de
energia maior quando comparado com os outro tip@ldéodemos concluir que estes

trés fatores (tipo de OIl, mobilidade e consumo atitar) estdo relacionados entre si.

O consumo alimentar da amostra em geral, foi @ader uma ingestdo inadequada
em relacdo energia, macro e micronutrientes. Ooddndto e 0 calcio apresentaram
consumo abaixo do esperado, enquanto energia,iolipdd proteinas apresentaram
consumo acima. Embora a ingestdo alimentar inadego@o seja um fator causador da
patologia, é importante conhecer os habitos aliarestdos individuos afetados, pois a
partir deste dado, pode-se tracar uma interveng®etacao nutricional para melhora a

qualidade de vida destes individuos.

Na populagdo de OI, muitos casos apresentam comgiroento grave da estatura.
Esta alteracdo torna necessario realizar a cordgétade para estatura real na avaliacdo

antropométrica e calculo das necessidades nutsisi@estes individuos.

Com isso, o0 presente estudo manifesta a importatciaconhecimento das

caracteristicas antropometricas e nutricionais, t@mo perfil de adequacéo do consumo
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alimentar de pacientes com OIl, para uma melhomvietgdo nutricional podendo

proporcional uma melhor qualidade de vida a essigiduos.

Constatamos a necessidade de curvas de cresciesp@cificas para cada tipo de
Ol, permitindo uma classificacdo antropométrica snadequada a realidade destes
pacientes. Outros estudos antropométricos e setadaenutricional sdo necessarios para
possibilitar uma melhor intervencdo nutricional ©ongoadjuvante ao tratamento

multidisciplinar.
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11. ANEXOS



Termo de Consentimento Livre & Esclarecido

projeto de pesquisa com o titulo Perfil nutricional dos pacientes com Osteogenesis
Imperfecta atendidos no Hospital de Clinicas de Porto Alegre.

Este prajeto tem por objetivo avaliar o perfil nutricional {peso, estatura ¢ hibitos
alimentares) em pacientes com Osteogénese Imperfects que estiio em acompanhamento
neste hospital.

Gostarfamos que vocd soubesse que;
A participaglo de seu filho(a) neste estudo & voluntida

A decisiio de participar, ot nlo, deste estuda nio ird afetar de forma alguma a
min!nﬁaumMmﬂnsqueﬁﬁvmsmdmuuﬁnmnm,dﬂpmudmtmn&:
4 sun familia no Hospital,

Vioct tem a liberdade de desistir de participar a qualquer momento do estudo e isso
niio acarretard nenhuma puniclio ou sancdo,

A participagdo de seu filho(a) implicars na ohtencio de:

. Medides antropométicas (peso. estatura, pregas  subeutineas) avalisdas
periodicamente em consultas médicas

E,Mmliduduqu:urnpmﬂvdpmmuhnummdnﬁﬁcﬂhmumm

mm:mmﬁwnwmmazmmmmm

impnmutemwﬂiuaqumﬁd;dndeuhrimwmdmanﬂﬁuingwidas_

S.ApmirMMduﬁﬁuSﬂHabmﬂlmnimnﬁedim

4. Seriio comparados os dados antes ¢ apds 2 orientaclo dietética com os resultados
dosmmmtumummﬁnpeﬁeﬂa

S.mMMﬂM;MMMMﬁmmﬁmﬂmmw
profissionais de saiide que tenham interesse nessa drea.

6, Sempre que ocomerem publicagles cientificas, a identidade de seu filho (g), sssim
como de sua familia seri mdn

HCPALCRPG

02 141 1207
W gfqar

I —
TITULD CADASTRD |
NO GPPG |
Perfil nutricional dos pacientes de zero a 19 anos com 08435 :
Osteogenesis Imperfects stendidos noMospital de Clinicas de
| Parto Alegre
Estamos - convidando seu filho (a) n participar do
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TVock estari nos sjudands a melhorar nossos conhecimentos sobre @ oteogénese
imperfacia.

Vioek poderd indagar & ser informads sobre o8 achados destn pesquiss 8 quelgue moments.
Somente pessois autorizadis da equipe de pesquisa poderdo anslisar seus dados médicos o usar,
ou ter Beesso, a quaisquer informacses coletades no estudo. Vool poderd decidir pasar de
participar nesta peiquisa a qualquer momento & poderd solicitar qua todos o5 dados referentes a
vocd ¢ sun familis sgjam apagados efou destruldos, entrando em contato com & Dra, Témis
Maria Fé&lix ou Marina Zambrono no tedefone 51 21018011,

Eu, JLoncordo em
patticspar do projeto de pesquiza “Perfil muncional dos pacientes com Ostcogenesis
imperfects atendidos no Hospital de Clinicas de Porto Alegre”. Declaro haver recebido as
devidns explicaghes sobre esse projeto, estar cienle sebre o8 ilens acims descriios ¢ que minha
participacio & voluntiria e consentida.

Assinatura do Sujeito de Pesquisa Local Diats

Assinatura do Sujeio Represcntanie Legal® Local/Thai
*Nocessdrio caso o sujeito da peaquiss seja menor de (dade

Assmatura do Invessigadar que obteve ¢ contentimento Loeal T
{Azsinators legivel, oo carimibo ¢ assinatura)

Deeclaro ter estado presente quando este lermo de consentimento fof lido so sujeito da pesquisa ¢
que todas as suas questdes, bem como a natureza do estudo, foram adequadamente esclarecidas.

HCPALE G

3 41 1201
TCLE respoasivel ' 2 W pfqar
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Ty =
14
AN
Termo de Consentimento Livre ¢ Esclarecida
TiTULD CADASTRO
NOGPPG
Perfil nutricional dos pacientes de zero a2 19 anos com (18435 |
Osteopenesis [mperfecta stendidos noHospital de Clinicas de
Porto Alegre

Estamos convidande vocé a participar do projeto de pesquiss com o titule Perfil
nutricional dos pacientes com Ostengenesis lmperfecta atendidos no Hospital de
Clinicas de Porto Alegre.

Este projeto tem por objetivo avaliar o perfil nutricional {peso. estatura e hibitos
alimentares) em pacientes com Osteogénese Imperfecta que estio em scompanhamento
neste hospital.

Gostariamos que vocé soubesse que:

Sua participagio) neste estudo ¢ volunténa

A decisio de participar, ou ndo, deste eéstudo ndio ik afetar de forma alguma a
nssisténeia ¢ 0% tratamentos que estiverem sendo, ou vierem a ser, dispensados & vood ¢
ivsun familia no Hospital.

Vocé tem a liberdade de desistir de participar 2 qualquer momento do estude ¢ isso
nio acarretard nenhuma puniclo ou sanglo,

A sua participagiio implicard na obtencio de:

I Medidas antropométicas (peso, estitura, pregas subcutineas) avaliadas
periodicamente em consultas médjcas

2. Seri solicitado que voeé preencha um recordatério alimentar onde serd anotado

toda @ alimentagio ingerida por um periode de 3 dias. Este recordatorio seri

importante para avaliar o quantidade de calorias, proteinas ¢ cilcio ingeridas,

3. A partir deste recordatorio serd elaborada uma onentagio dictética.

4. Seriio comparados os dados antes ¢ apis a orientagio distétics com o# resuliados
do seu tratamento para osteogénese imperfecta
HCPA 1 CHEG

vresko A

03,120 1207 OB U

S 4as

o
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§. (0% resuliados serfio publicados em revistas: cientificas yue circulam entre vs
profissionais de sadde que tenham interesse nessa drea.

6, Sempre que ocomerem publicagdes cientificas, & sua identidade, assim como de
sua familia serd preservada,

TNooé esard nos ajudando a melhorar mossos conhecimentos sobre & osteoénese
imperfecta.

Vocd poderd indagar e ser informada sobre os achados destn pesquisa a qualquer momenta,
Somente pessoas sutorizadas da equipe de pesquisa poderio analisar seus dados medicos ¢ war,
ol ter ncesso, @ quaisquer informagdes coletadas no estudo, Vocd poderd decidir parar de
participar nesta pesquisa a qualquer momento ¢ poderd solicitar que todos os dadoes referemes a
voct ¢ sua familia sejam apagados elou destruidos, entrando em contato com a Dra. Témis
Maria Félix ou Marina Zambrono no telefone 51 21018011,

Eu, concorda em
participar do projeto de pesquiss “Perfil nutricional dos pacientes com Osteogenesis
Imperfecta atendidos no Hospital de Clinicas de Porto Alegre”. Declaro haver recebido as
devidis explicagies sobre esse projeio, esiar ciente sohre of ilens acima descritos € que mifiha
participagio & voluntdria e consentida.

Assinatura do Sajerto de Pesquisa Local Dt

Assmatura do Investigador que obteve o consentimeno LocalThata
{Assinanues begivel. ou canmbe ¢ assinnfura )

Declaro ter estado presente quando este termo de consentimento foi lido ao sujeito da pesquisa ¢
que todas as suas questdes, bem como a natureza do estuda, foram adequadamente esclarecidas.

TCLE_ paciente

HCPAICRPPG

02 (41 1200
W OfA3T

138



139

é_’)@' HOSPITAL DE
"')) CLINICA

PORTO ALEGRE RS

SERVICO DE NUTRICAO E DIETETICA

RECORDATORIO ALIMENTAR

INSTRUCOES PARA O COMPLETO PREENCHIMEENTO DO
RECORDATORIO ALIMENTAR DE 3 DIAS:

1. Anotar o que foi ingerido em 3 dias, dois dias da semana e 1 dia do final de
semana. Preferencialmente nao preencher nos feriadaos ou férias.

2. As informacoes devem ser claras, constando também os métodos e
ingredientes usados para a preparacao dos alimentos, por exemplo: frito,
assado ou cozido.

3. A guantidade ingerida dos alimentos deve ser registrada, por exemplo:
colher de sopa, sobremesa ou cha, xicara ou copo, se possivel medir em
mililitros (ml) os liquidos.

4. Lembrar de escrever todos os condimentos, por exemplo: aglicar, maionese,
manteiga ou margarina, tempero para saladas; bem como os alimentos
ingeridos fora do horario das refeicoes.

5. Anotar sempre a quantidade de alimento que foi ingerida pelo paciente e
nao a quantidade servida.

TODOS ESTES DADOS DEVEM SER PREENCHIDOS CORRETAMENTE POIS
SAO MUITO IMPORTANTES PARA QUE O NUTRICIONISTA POSSA CALCULAR
AS QUANTIDADES DE CALORIAS, PROTEINAS E DEMAIS NUTRIENTES
INGERIDOS NA DIETA.

Nome do Paciente: Data de Nascimento:

Data: Peso: Fone para contato:

SAG-101 - 274499 - grafica hcpa - mai/04
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1) Concha grande; 2) Colher grande; 3) Colher de;shp@olher de sobremesa; 5) Colher de cha
6)Colher de cafezinho

1)Xicara de cafezinho; 2) Xicara de Ch4; 3) Copa%eml; 4) Copo de 250ml ou copo de requeijao



