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“Nenhuma crian¢a ou adolescente serda objeto de qualquer forma de
negligéncia, discriminag¢ao, exploracao, violéncia, crueldade e opressao,
punido na forma da lei qualquer atentado, por acao ou omissao, aos seus

direitos fundamentais”.

Brasil, Casa Civil, Art. 52 Estatuto da Crianca e do Adolescente.
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Objetivos dessa apresentacao:

e Apresentar o conceito de Osteogénese Imperfeita;

* Esclarecer as questdes acerca do seu diagndstico e tratamento.
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Introducao

 Osteogénese Imperfeita € uma doenca caracterizada por
fragilidade o6ssea causada por defeito qualitativo ou quantitativo
do colageno tipo 1, que é sintetizado pelos osteoblastos.

* Doenca caracterizada por deformidades dsseas e fraturas ao
minimos traumas.

* Os achados podem ser desde fraturas intrauterinas até casos de
fraturas somente na adolescéncia e vida adulta.

Marco importante: Portaria n2 1.306, de 22 de novembro de 2013, que aprova o

PROTOCOLO CLINICO E DIRETRIZES TERAPEUTICAS OSTEOGENESE IMPERFEITA

Ministério da Satde, 2013. portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br



Classificacao da Osteogénese Imperfeita

TIPO EXPRESSAO CLiNICA ASPECTOS CLINICOS TiPICOS
| Leve Altura normal ou baixa estatura leve, esclera azulada, sem alteracdes dentarias.
[l Letal Multiplas e graves fraturas em costelas e ossos longos ao nascer, deformidades
graves.
Ossos achatados e hipodensos, esclera escura.
|11 Grave Baixa estatura acentuada, face triangular, escoliose grave, esclera acinzentada, DI.
I Moderada Baixa estatura moderada, escoliose leve a moderada, esclera branca ou acinzentada,
DI.
Y Moderada Baixa estatura leve a moderada, esclera normal, sem DI, deslocamento da cabeca do
radio, membrana interdssea mineralizada, calo dsseo hiperplasico.
VI Moderada a grave Baixa estatura moderada, escoliose, esclera normal, sem DI, excesso de osteoide e
lamelas dsseas como escamas de peixe.
Vil Moderada Baixa estatura leve, Umeros e fémures curtos, coxa vara, esclera e dentes normais.
VI Grave/Letal Baixa estatura grave, fragilidade 6ssea extrema, muito semelhante aos tipos Il e lll,

mas com causa geneética diversa.

DI: dentinogénese imperfeita

Ministério da Satde, 2013. portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Diagnostico Clinico

* A suspeita do diagnodstico deve ser levantada em qualquer crianca

com historia de fratura de repeticao aos minimos traumas.

Diagnadstico clinico: nos sinais e aspectos descritos no quadro
anterior: baixa estatura, escoliose, deformidade do cranio,
esclera azul, déficit auditivo, dentes com rapido desgaste,

aumento de frouxidao ligamentar.

Ministério da Satde, 2013. portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Diagnostico Laboratorial

Para afastar
hipocalcemia ou
diagndstico diferencial de hipocalcemia ou hiperparatireoidismo, RUSEEEICIUEEI

ismo preé-
exames a serem solicitados: existentes

* Diagndstico laboratorial: analisar metabolismo do calcio, para

Fosfatase PTH -

Dosagem de Dosagem de
alcalina Paratormonio

fosforo calcio

Ministério da Saide, 2013 portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br



Diagnostico com Apoio dos Exames de Imagens

Radiografia simples dos
0ssos longos para
evidenciar fraturas,
calos 0sseos ou
deformidades e

especificidades
relacionadas a
Osteogénese Imperfeita.

Radiografia
panoramica da coluna
em AP e perfil para
evidenciar
especificidades
relacionadas a
Osteogénese
Imperfeita.

Radiografia simples
do cranio em perfil
para demonstrar a
presenca de 0ssos
wormianos.

Ministério da Saude, 2013

Densitometria
dssea nas criancas
maiores de 05 anos

para demonstrar
presenca de
osteoporose.
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Tratamento
* Tratamento  ortopédico e  fisioterapia  sao

fundamentais no tratamento.

 Objetivo do tratamento € a reducao no numero de

Tratamento fraturas, prevencdao de deformidades em membros e

Nao Medicamentoso

coluna, dor cronica e melhora da capacidade

funcional.

* Tratamento com equipe multiprofissional.

Ministério da Saude, 2013. portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Tratamento
Tratamento
Medicamentoso
Medicamento Apresentacdao/dosagem
Alendronato comprimidos de 10 e 70 mg.
Pamidronato frasco-ampola de 30, 60 e 90 mg
Carbonato de calcio + comprimido de 500 mg + 400 Ul ou comprimido
colecalciferol de 500 mg + 200 Ul

Ministério da Satde, 2013. portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br



Portal de Boas Praticas em

Saude da Mulher, da Crianca ~ OSTEOGENESE IMPERFEITA

e do Adolescente

Uso do Alendronato

De acordo com o PCDT do Ministério da Saude, 2013

Para os pacientes com mais de 18 anos, os critérios sao os seguintes:
* Ter diagnostico de formas moderadas a graves, tipos lll ou IV;

* Ter sofrido mais de 3 fraturas/ano, fraturas de vértebras ou deformidade 0dssea,

com comprovacao radiologica; e

* exames do metabolismo do calcio (célcio, fosforo, fosfatase alcalina, PTH).

Ministério da Satde, 2013. portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Uso do Pamidronato

De acordo com o PCDT do Ministério da Saude, 2013

Para a indicacao de Pamidronato em pacientes com  Nos pacientes com mais de 18 anos, os critérios sao os

menos de 18 anos, os critérios sao os seguintes: seguintes:

* Ser portador de fendtipos moderados a graves, * Ter diagnostico de formas moderadas a graves, tipos
tipos Il ou IV(2), ou de fendtipo tipo | com dor Il ou IV; - mais de 3 fraturas/ano, fraturas de
cronica; vértebras ou deformidade éssea, com comprovacao

* Ter sofrido mais de 3 fraturas/ano, sem trauma radiologica;
significativo nos Ultimos 2 anos, fraturas de ¢ Possuir exames do metabolismo do calcio (calcio,
vértebras ou com deformidades dos membros fosforo, fosfatase alcalina, PTH);
com necessidade cirdrgica(2); « Ter laudo médico ou exames demonstrando

* Possuir radiografia simples de cranio, coluna e intolerancia ao bisfosfonado oral (dispepsia, refluxo
ossos longos, evidenciando fraturas ou gastroesofagico, hérnia de hiato) ou impossibilidade
escoliose ou 0ss0s wormianos. de manter ortostatismo apds uso do medicamento.

Ministério da Satde, 2013 portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Tempo de Tratamento
Recomenda-se que os pacientes sejam tratados por 2

anos apos o periodo em que nao apresentarem mais
fraturas.

Beneficios Esperados do Tratamento:

* Reducao do numero de fraturas.

* Reducao da dor cronica.

Reducao global do nivel de incapacidade fisica.

e Melhora do crescimento e da mobilidade.

Ministério da Satde, 2013. portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Monitorizacao Clinica

Faixa Etaria Periodicidade de
avaliagdo/monitoramento
Criancas até 2 anos de idade a cada 2 meses
Criancas de 2-3 ano a cada 3 meses
Criancas com mais de 3 anos a cada 4 meses
Adultos a cada 6 meses

Parametros a serem analisados:

* numero de fraturas e dor 6ssea, registrados pelo paciente ou familiar no periodo e informado a equipe
assistente; e

 exames radioldgicos para confirmacao de novas fraturas e deformidades Osseas realizados a critério clinico.

Em pacientes com mais de 18 anos, avaliar também exames laboratoriais de acordo com as orientacdes do PCDT.

Ministério da Satde, 2013. portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Eventos Adversos do Tratamento

 Febre, mialgia, mal-estar, rash cutaneo e vomitos (sindrome influenza-like) ->

geralmente apos a primeira infusao;
e Uveite e insuficiéncia respiratoria (em paciente com menos de 02 anos);
* Hipocalcemia;

* Leucopenia moderadas; Os efeitos em longo prazo

sao desconhecidos.

 Aumento transitorio da dor ossea;

e Diminuicao transitéria da mineralizacao dssea.

Ministério da Saude, 2013. porta|deboaspraticas.iff.fiocruz.br
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Atencao!

» E fundamental o processo de monitorizacdo de acordo com a faixa etdria do paciente,
durante o tratamento.

* Finalizado o tratamento o paciente deve ser monitorado clinicamente, pelo menos 1 vez
ao ano.

 (Caso os pacientes, apos o tratamento apresentem fraturas e dores 0sseas devem ser
reavaliados clinica e radiologicamente e se preencherem os critérios devem retornar ao
tratamento.

 Os gestores devem definir e esclarecer aos profissionais da assisténcia os fluxos de
atendimento/dispensa de medicamentos as pessoas com Osteogénese Imperfeita.

* O cuidado a Osteogénese Imperfeita € multidisciplinar, assim deve contar com o saber
de diferentes categoriais profissionais/especialistas.

Ministério da Saude, 2013. portaldeboaspraticas.iff.fiocruz.br
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O diagnostico precoce, o tratamento e a informac¢ao sao
fundamentais para a qualidade de vida da crianca

diagnosticada com Osteogénese Imperfeita.
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Referéncia

* Brasil. Ministério da Saude. Secretaria de Ateng¢ao a Saude. Portaria N2 1.306, de 22 de Novembro de 2013. Aprova o
Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Osteogénese Imperfeita.
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Eixo: Atencao a Crianca

Aprofunde seus conhecimentos acessando artigos disponiveis na biblioteca do Portal.
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