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RESUMO 

INTRODUÇÃO: A Osteogênese Imperfeita (OI) é uma doença hereditária da formação 

óssea com predisposição à fratura comprometendo o estado nutricional dos indivíduos. 

OBJETIVO: Avaliar a eficácia da intervenção nutricional (IN) com ênfase no consumo 

de cálcio em pacientes pediátricos com OI. 

MÉTODOS: Foi realizado um estudo de coorte prospectiva com pacientes pediátricos 

de 2-19 anos de idade de ambos os sexos atendidos no ambulatório do Centro de 

Referência para o Tratamento da OI no Hospital de Clínicas de Porto Alegre (CROI-

HCPA). Foram coletados dados clínicos, antropométricos e realizadas três consultas 

nutricionais 0, 6 e 12 meses. A IN consistia de uma orientação alimentar rica em cálcio 

baseada na taxa de metabolismo basal (TMB) calculada pela calorimetria indireta (CI). 

Foram orientadas receitas de preparações ricas em cálcio.  A TMB foi estimada pela CI, 

método padrão-ouro e comparada com as TMB obtidas pela bioimpedância elétrica 

(BIA), Valores preditivos para idade propostos pela Organização Mundial da Saúde 

(OMS), e pela Fórmula Kcal/cm. A composição corporal e densidade mineral óssea 

(DMO) foram estimados através do Dual Energy X-Ray Absorptiomentry (DEXA) 

considerado padrão ouro. Os dados da composição corporal foram comparados com 

valores obtidos pela BIA e antropometria. O consumo de cálcio foi avaliado por um 

questionário de frequência alimentar (QFA). O nível sérico de vitamina D foi 

classificado conforme: < 10ng/ml = deficiência grave; entre 10ng/ml a 20 ng/ml = 

deficiência leve; entre 20 a 30 ng/ml = insuficiência e acima de 30ng/ml = desejável, e 

correlacionado com outras variáveis. O projeto de pequisa foi aprovado pelo Comitê de 

Ética do HCPA sob número 11-0585 e todos os participantes e responsáveis e legais 

assinaram o termo de consentimento livre esclarecido. 

 



8 

 

RESULTADOS: Participaram do estudo 52 indivíduos, sendo 24 (46,1%) OI tipo I, 5 

(9,6%) OI tipo III, 23 (44,2%) OI tipo IV e 1 (1,9%) OI tipo V.  Obtivemos 1 perda 

geral, pois o paciente não voltou para as demais avaliações, já na avaliação 

antropométrica também tivemos 1 perda devido a presença de fraturas no momento das 

avaliações. Na comparação entre os métodos de avaliação da TMB observamos 

diferença significativa entre os métodos de uma forma geral (p <0,001), onde a CI 

estimou valor maior que o método da BIA, porém menor que o da OMS e Kcal/cm. Na 

comparação dos métodos de avaliação da composição corporal, observou- se diferença 

significativa (p<0,001) tanto para percentual de gordura corporal (%GC), quanto Massa 

Magra (MM), onde o DEXA estimou valores maiores de % GC e menores de MM. 

Ambos apresentaram uma correlação forte com o DEXA (%GC; MM- r = 0,805; r 

=0,981/ r = 0.829 r =0,963) para antropometria e BIA, respectivamente. Quanto aos 

níveis séricos da vitamina D (25-OHD), a mediana de concentração sérica foi de 21,7 

ng/ml (18,6; 27,3) e 46 (88,4%) pacientes foram classificados como insuficiente ou 

deficiente. Foi observada uma correlação inversa entre 25-OHD e os minutos de 

atividade sedentária (r = -0,608) e uma correlação direta entre 25-OHD e altura dos 

sujeitos (r = 0,521) e a DMO de corpo inteiro (r = 0,657). Além de diferença 

significativa entre quantidade de consumo de leite (p=0,009). Quando avaliada a IN de 

um modo geral observou-se, embora sem diferença significativa, uma diminuição no 

número de indivíduos classificados com sobrepeso (5,8%), baixo peso (3,8%) e um 

aumento no número de indivíduos classificados como eutróficos (5,7%). Em relação 

composição corporal foi observado diferença significativa entre os valores pré e pós IN 

apenas nas variáveis de peso de massa gorda (p=0,002) e peso de massa magra 

(p<0,001). Foi também observada diferença significativa na classificação do estágio de 

Tanner dos indivíduos. Analisando o consumo alimentar de cálcio, observamos 
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diferença significativa entre os valores pre e pós IN para os valores de cálcio total 

ingerido (p<0,001), percentual de adequação para idade de ingestão de cálcio tanto para 

Estimated Average Requirement (EAR) quanto para Recommended Dietary Allowance 

(RDA) (p<0,001), quantidade de leite ingerida (p=0,002) e frequência de consumo de 

refrigerantes (p=0,012). Quanto à avaliação da vitamina D após IN foi observada 

diferença significativa em relação à exposição solar dos indivíduos (p=0,003) e não 

foram mais observados indivíduos classificados com deficiência grave. Em relação a 

composição corporal, observamos correlação negativa existente entre a variação dos 

valores pré e pós IN da DMO de corpo total com a variação dos valores pré e pós IN do 

% de gordura (r=-0,445; p=0,002) e uma correlação positiva em relação a variação da 

DMO de coluna (L1 e L4) e o consumo de leite (r=0,544; p=0,029) em indivíduos que 

fazem tratamento com bifosfonados foi apresentada. Foi observada diferença 

significativa entre a variação da DMO do corpo inteiro entre os tipos de OI (p=0,034), 

onde o tipo I se diferenciou significativamente do tipo III (p=0,033), pois o tipo I 

apresentou uma média de variação de 0,58g/cm2 para o tipo III, e de 0,018 g/cm2 para o 

tipo IV (p= 0,326). 

CONCLUSÃO: Este estudo demonstra a importância de uma IN com ênfase no 

consumo de cálcio como tratamento coadjuvante em pacientes com OI. Para uma IN 

adequada é importante cuidado na escolha dos métodos para se avaliar a taxa de 

metabolismo basal e composição corporal, considerando a gravidade da doença e sem 

permutar entre as diferentes técnicas. A IN tem como principal objetivo orientar sobre 

uma dieta saudável rica em cálcio norteando os indivíduos com OI na escolha dos 

alimentos e um estilo de vida que influencie diretamente na sua saúde óssea. 
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ABSTRACT 

BACKGROUND: Osteogenesis Imperfecta (OI) is an inherited disease of bone 

formation with fractures predisposition that compromises the nutritional status of these 

individuals 

OBJECTIVE: Evaluate the effectiveness of nutrition intervention (NI) with emphasis 

on calcium consumption in pediatric patients with OI. 

METHODS: We conducted a cohort study of pediatric patients aged 2-19 years old of 

both sexes treated at Reference Center for the Treatment of OI in Porto Alegre. Were 

collect clinical and anthropometric data and nutritional cousseling at times zero, 6 

and12 months. The NI consisted of a nutritional orientation for rich calcium diet based 

on basal metabolic rate (BMR) calculated by Indirect Calorimetry (IC). Recipes rich in 

calcium preparations were given. The BMR was estimated by IC and compared with 

those obtained by the bioelectrical impedance (BIA), predictive values proposed by the 

World Health Organization (WHO) and the Formula Kcal/cm. The body composition 

and bone mineral density (BMD) were estimated through the Dual Energy X-Ray 

Absorptiomentry (DEXA). The data of body composition were compared with values 

obtained by BIA and anthropometry. Calcium intake was assessed by a food frequency 

questionnaire (FFQ). Serum vitamin D was classified as Sufficient = > 30ng/ml; 

Insufficient= 20-30ng/ml; Deficient= 10-20ng/ml; Severe Deficient = <10ng/ml. Ethics 

Committee of HCPA approved the project under number 11-0585 and all participanst 

signed an informed consent form. 

RESULTS: The study included 52 subjects, 24 (46.1%) OI type I, 5 (9.6%) OI type III, 

23 (44.2%) OI type IV and 1 (1.9%) OI type V. We obtained one general loss because 

the patient did not return for the other evaluations, since the anthropometric 

measurements also had one loss due to the presence of fractures in times of evaluations.  
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Comparing the methods of assessment of BMR observed significant differences 

between the methods in general (p <0.001), where the IC estimated value greater than 

the method of the BIA, but less than the WHO and Kcal/cm. Comparing the methods to 

assess body composition, it was observed significant difference (p <0.001) for both 

body fat percentage (%BF), as Lean mass (LM), where the DEXA estimated higher 

values of % BF and smaller than LM. Both showed a strong correlation with DEXA 

(%BF, LM r = 0.805; r = 0.981 / r = 0.829 r = 0.963) for anthropometry and BIA, 

respectively. Serum levels of vitamin D (25-OHD), the median serum concentration was 

21.7 ng/ml and 46 (88.4%) patients were classified as insufficient or deficient. An 

inverse correlation between 25-OHD and minutes of sedentary activity (r = -0.608) and 

a direct correlation between 25-OHD and height of the subjects (r = 0.521) and whole-

body BMD (r = 0.657) was observed. Besides significant difference between the 

amount of milk consumption (p = 0.009). When evaluated nutritional status no 

significant difference was obseverved, however a decrease in the number of individuals 

classified as overweight (5.8%), low weight (3.8%) and an increase in the number of 

individuals classified as euthropic (5.7%). Regarding body composition was observed 

significant difference between pre and post NI only in fat mass weight variables (p = 

0.002) and lean weight (p <0.001). It was also significant difference in Tanner stage of 

classification of individuals. Analyzing dietary intake of calcium, we observe significant 

differences between the pre and post NI values for total calcium intake values (p 

<0.001), adequacy percentage for calcium intake age for both EAD and for RDA (p 

<0.001), amount of milk consumed (p = 0.002) and soda consumption rate (p = 0.012). 

The assessment of vitamin D after NI was observe significant difference only on solar 

exposure of individuals (p = 0.003). Were not observed more individuals classified with 

severe deficient. In relation to body composition, was observe  negative correlation 
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between the variation of pre and post NI the total body BMD with  values of  % BF (r = 

-0.445; p = 0.002) and  positive correlation between  lumbar spine BMD (L1 and L4) 

and milk consumption (r = 0.544; p = 0.029) in subjects under treatment with 

isphosphonates was presented. A significant difference was observed between the 

change in whole body BMD between the types of OI (p = 0.034), where type I to 

differed significantly only of type III (p = 0.033) with  variation of 0.58 g/cm2 and 

relation to  type IV the variation was 0.018 g/cm2 (p = 0.326). 

CONCLUSION: This study demonstrates the importance of NI with emphasis on 

calcium intake as adjuvant treatment in patients with OI. For adequacy NI is important 

choose of methods to evaluate the basal metabolic rate and body composition, according 

to severity of disease and without switch between the different techniques. The main 

objective of NI was help individuals with OI choose foods and adopted lifestyle that 

influences directly on they bone health. 
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1. INTRODUÇÃO 

  A Osteogênese Imperfeita (OI) é uma patologia hereditária caracterizada por 

baixa densidade óssea levando a uma fragilidade dos ossos e consequentemente a 

fraturas de repetição.  Outras características clinicas da OI são esclera azulada (EA), 

Dentinogênese Imperfeita (DI), hipermobilidade articular, surdez precoce, e presenças 

de ossos wormianos na região occipital do crânio. Observa-se também variados graus de 

baixa estatura, causados pelas deformidades esqueléticas progressivas. (RAUCH et al., 

2004, GLORIEUX, 2008) 

A OI é dividida em 5 tipos de acordo com as características clinicas radiológicas 

apresentada pelos indivíduos (VAN DIJCK, 2014).  A grande maioria dos casos 

ocorrem devido à presença de mutações nos genes responsáveis pela formação do 

colágeno, COL1A1 e COL1A2, localizados nos cromossomos 7 e 17 (RAUCH et al., 

2010; GERMAIN-LEE, 2011; STEINLEIN et al., 2011 VAN DIJK et al., 2012).  A OI 

afeta em torno de 1:10- 20.000 crianças, sem preferência em relação a sexo e/ou etnia 

(GLORIEUX, 2008). 

O tratamento atual, que tem melhorado a qualidade de vida dos pacientes, é a 

utilização dos bifosfonados que são potentes inibidores da reabsorção óssea. Estes 

medicamentos melhoram a força muscular, ajudam na mobilidade, aumentam a massa 

óssea vertebral, diminuem a dor óssea e a quantidade de fraturas (ENGELBERT et al., 

1998; ZEITLIN et al.,2003; GLORIEUX, 2008; SHAPIRO e GERMAIN- LEE, 2012).  

Aliado ao tratamento medicamentoso, a realização de um trabalho 

multidisciplinar com médico, nutricionista, fisioterapeuta, dentistas entre outros 

profissionais   tem oferecido uma grande melhora na qualidade de vida dos indivíduos 

com OI, pois a promoção do bem estar físico é muito importante na prevenção das 



21 

 

fraturas e complicações decorrentes da doença devendo ser iniciada precocemente 

(MONTI et al.,2010) 

Com isto, a terapia nutricional na OI tem como principal objetivo fornecer dieta 

adequada para cada paciente, visando fornecimento adequado de cálcio, uma vez que 

pacientes com OI já possuem uma diminuição da DMO que pode ser acentuada pela 

baixa ingestão de cálcio, limitando ainda mais o crescimento linear e a mineralização 

óssea, favorecendo também o desenvolvimento da osteoporose (BUENO E 

CZEPIELEWSKI, 2008; FLYNN, 2003). Além de evitar o excesso de peso ou a má 

nutrição que são situações que predispõem o aumento de risco de novas fraturas.  

Diante do exposto, este trabalho tem como objetivo avaliar o resultado de uma 

intervenção nutricional, com ênfase no consumo de cálcio, em relação a medidas 

antropométricas, estado nutricional, composição corporal, densidade mineral óssea e 

quantidade de cálcio ingerido em pacientes pediátricos com OI. 
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2. REVISÃO BIBLIOGRÁFICA 

2.1 OSTEOGÊNESE IMPERFEITA 

A Osteogênese Imperfeita (OI) trata-se de uma enfermidade relacionada a um 

grupo de doenças do tecido conjuntivo caracterizada por fragilidade óssea devido à 

baixa massa óssea, causando fraturas de repetição.  É uma doença que não possui cura e 

a sua gravidade varia amplamente, desde uma forma letal com fraturas intrauterinas até 

formas mais leves com nenhuma ou poucas fraturas e crescimento dentro do adequado 

(ROUGHLEY et al., 2003; GLORIEUX, 2007; AGLAN  et al., 2012; VAN DIJK &  

SILLENCE, 2014). 

As características clínicas mais frequentes na OI são a presença de esclera 

azulada ou acinzentada (EA), hipermobilidade articular e hiperelasticidade da pele, 

Dentinogênese Imperfeita (DI) devido a anexação anormal do colágeno tipo 1 no dente, 

resultando em uma fragilidade e opacidade dentária marcante.  Podem ainda apresentar 

perda auditiva progressiva, devido a lesões causadas nos ossículos auditivos ao longo do 

tempo. Uma mistura de perda auditiva condutiva e neurosensorial afetam a maioria dos 

adultos com OI. Na infância, em torno de 7% dos indivíduos, possuem perda auditiva 

em idades entre 5-9 anos (BASEL & STEINER, 2009). A face pode ter formato 

triangular, e a macrocefalia são características marcantes principalmente, nos indivíduos 

mais gravemente afetados como OI tipo III. A presença de ossos “wormianos”, que são 

ilhotas que se formam, principalmente, na região occiptal do crânio, são comuns  na OI 

(ROUGHLEY et al., 2003; BASEL & STEINER, 2009; MONTI et al., 2010). 

 Esquimoses podem ocorre frequentemente na pele devido a fragilidade da 

integridade tissular. A acuidade visual é geralmente normal, porém existe uma 

predisposição a lesão ótica, tanto espontânea causada pela ruptura da esclera, quanto 
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traumática. Sintomas gastrointestinais como constipação são comuns em crianças e 

adultos com OI, principalmente, os dependentes de cadeira de rodas (BASEL & 

STEINER, 2009). Alterações nas válvulas mitral e aórtica podem estar presentes 

(BONITA et al., 2010; SOMA et al., 2012) 

A baixa estatura é uma característica clinica marcante na OI (GLORIUEX, 

2008). Está diretamente relacionada às deformidades esqueléticas progressivas dos 

indivíduos e ao número de fraturas ao longo da vida. Nas formas mais graves, o 

crescimento vertical diminui em relação às curvas de crescimento no término do 

primeiro ano de vida e a velocidade de crescimento é mais lenta do que nas crianças 

normais. Atrasos no desenvolvimento motor são comumente associados à 

hipermobilidade articular e deformidades da OI, porém podem melhorar com a idade. 

(BASEL & STEINER, 2009).  

A OI pode ser diagnosticada em várias idades gestacionais, dependendo dos 

exames de imagem e da informação familiar.  Na 14ª semana a ultrassonografia 

transvaginal pode detectar anormalidade, já a transabdominal pode encontrar alterações 

a partir da 17ª semana gestacional. A maioria dos casos diagnosticados no pré-natal por 

ultrassom são do tipo II. As anormalidades incluem múltiplas fraturas, encurtamento de 

ossos longos, baixa ecogenicidade dos ossos, formato anormal do crânio e costelas 

afiladas (PEPIN et al., 1997; BYERS et al., 2006; ZHAO & YAN, 2011). 

Para o diagnóstico clínico a presença de fraturas associadas à EA e/ou DI ou 

história familiar positiva são indícios que auxiliam na confirmação da doença. Porém 

para o diagnóstico dos subtipos da OI são consideradas dados clínicos, radiológicos, 

bioquímicos e principalmente análises moleculares. Não são observadas alterações do 

cálcio sérico e do metabolismo da vitamina D, como consequência de sua doença, 
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diferenciando a OI da osteomalácia. Embora a osteoporose clínica seja uma 

consequência da OI, a sua natureza hereditária diferencia- se da osteoporose idiopática 

juvenil. Os tipos e locais de fraturas, além de exames de DMO ajudam no diagnóstico 

diferencial em relação violência física infantil (ROUGHLEY et al., 2003;  RAUCH & 

GLORIEUX, 2004; GLORIEUX, 2008; CHEUNG & GLORIEUX, 2008; BASEL & 

STEINER, 2009; GREELEY et al., 2013).  

A inteligência é normal nos indivíduos com OI e eles são capazes de adaptar-se 

as suas limitações. A expectativa de vida na OI tipo I e IV é normal, já no tipo III pode 

ser reduzida e é considerada letal na OI tipo II. Insuficiência pulmonar é a causa mais 

comum de morte na OI tipo II e afeta indivíduos adultos com formas mais graves de OI 

tipo III, geralmente devido a uma escoliose grave que leva a compressão vertebral, 

contribuindo para uma doença pulmonar restritiva (GLORIUEX, 2008).  

A diversidade clínica da OI compreende desde a morte no período perinatal, 

devido às múltiplas fraturas, principalmente, da caixa torácica e deformidade grave dos 

ossos, até uma expectativa de vida normal com leve fragilidade óssea e ligeiro 

decréscimo da massa óssea (VAN DIJK et al., 2014). O prognóstico de sucesso no 

deambular e autonomia são muito influenciadas pelo número de fraturas, deformidades 

e a idade em que elas iniciam (MONTI et al., 2010; BRIZOLA et al 2014). 

2.2  EPIDEMIOLOGIA 

 A OI afeta em torno de um a cada 10.000 a 20.000 recém- nascidos e sua  

incidência de OI nas populações mundiais é variada (ZHAO & YAN, 2011).   Nos 

Estados Unidos estima-se que ela comprometa cerca de 25.000 a 50.000 indivíduos  

(SHAPIRO et al ., 2010).  
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Na região europeia, a Grã-Bretanha possui 3.400 casos notificados, enquanto 

que na Dinamarca, um estudo epidemiológico demonstrou uma prevalência ao 

nascimento de OI de 21,8: 100.000 e prevalência populacional de 10,6: 100.000 

habitantes (MARTIN & SHAPIRO, 2007). 

No Brasil não existem oficiais sobre a doença, entretanto a Associação Brasileira 

de Osteogênese Imperfeita (ABOI) estima que existam em torno de 12.000 indivíduos 

com OI no país (ABOI, 2009). 

2.3  FISIOPATOLOGIA 

  O entendimento da fisiopatologia da OI esclarece sua apresentação e a larga 

variação fenotípica da doença. Os genes COL1A1 e COL1A2, presentes nos 

cromossomos 7 e 17, são responsáveis pela formação do colágeno tipo I (GLORIEUX, 

2004).  A molécula do colágeno tipo I compreende uma tripla hélice formada por uma 

cadeia polipeptídica contendo duas unidades alfa 1 e uma alfa 2 (Figura 1).  

 

Figura 1. Esquema das fibras do colágeno formadas por duas cadeias alfa 1 e uma alfa 

2. 
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    Em 90% dos casos, a OI é causada por mutações dominantes em qualquer um 

dos dois genes que codificam a cadeia do colágeno tipo I, COLIA1 e COLIA2. Estas 

mutações causam dois tipos de defeitos; os quantitativos ou qualitativos na síntese do 

colágeno tipo I. Os defeitos quantitativos são um decréscimo na porção estrutural 

normal do colágeno tipo I, resultando em um fenótipo mais leve de OI.  Os defeitos 

qualitativos das mutações consistem em anormalidades estruturais no colágeno tipo I, 

podendo afetar a associação da cadeia, formação da tripla hélice, secreção ou formação 

da fibrila, resultando em fenótipos mais graves. Geralmente a gravidade fenotípica 

depende da cadeia alfa afetada, a posição da mutação, o aminoácido substituinte ou a 

combinação destas três variáveis, sendo assim, esta classe inclui fenótipo letal perinatal. 

(BEN AMOR et al., 2011; LARON & PANDYA, 2013; VAN DIJK & SILLENCE, 

2014; VALADARES et al ., 2014). 

A primeira forma recessiva de OI foi descrita em 2006, no gene CRTAP.  A 

partir de então novas mutações em genes responsáveis pela forma recessiva da doença 

foram identificadas (VALADARES et al., 2014). Os genes CRTAP, LEPRE1 e PPIB 

codificam proteínas que colaboram na fase inicial de reconhecimento da cadeia 

procolágena e propagação do dobramento molecular. O FKP10 e SERPINH1 são 

relativos a genes que codificam proteínas envolvidas na biossíntese do colágeno tipo I. 

Já o PLOD2 está ligado a um gene codificador de proteínas envolvidas na formação de 

ligações cruzadas, enquanto que SERPINF1 e SP7 estão relacionados aos genes 

codificadores de proteínas envolvidas na diferenciação das células ósseas. O BMP1 

abrange o gene codificador de proteínas de clivagem do propeptídeo C de procolágeno 

tipo I (FORLINO et al., 2011; BYERS & PYOTT, 2012; MARINI &  BLISSETT, 

2013; VAN DIJK & SILLENCE, 2014). 
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Recentemente foi identificada uma mutação no gene IFTM5, responsável pela OI 

tipo V, que apresenta padrão de herança autossomica dominante. A mutação 

heterozigótica adiciona 5 resíduos no N- terminal da proteina do IFTM5 (SHAPIRO et 

al., 2013) 

 

2.4 CLASSIFICAÇÃO DA OI 

 A OI tem sido reconhecida como doença desde o século 17, quando foi 

denominada de Osteomalácia Congenita, porém o termo Osteogênese Imperfeita só foi 

adotado no final do século 19 e início do século 20 (ROUGHLEY et al.,20013). 

 Em 1979, uma classificação baseada em critérios clínicos, radiológicos e 

genético foi proposto por Sillence e Danks e a OI foi subdivida em quatros tipos. Com a 

descrição de novos genes relacionados a OI foram acrescentados a classificação inicial 

outros tipos de OI. Entretanto, por não haver diferença clínica entre vários casos com 

mutações em genes diferentes, a Nosology and Classification of Genetic Skeletal 

Disorders sugere o uso de 5 tipos de OI (WARMAN et al., 2011; VAN DIJK & 

SILLENCE, 2014). 

OI TIPO I 

É a forma mais leve e comum da doença (FANO et al., 2010; MONTI et al., 

2010) Diferencia-se dos demais tipos devido a presença de esclera azulada, ausência de 

dentinogênese imperfeita e mínima ou ausente deformidade óssea. Possuem estatura 

normal, embora os indivíduos afetados apresentem estatura menor do que a prevista 

pelos indivíduos da mesma família (BASEL & STEINER, 2009, FANO et al., 2010). 

Em geral, as fraturas começam quando a criança começa a caminhar, sendo 

principalmente devido a quedas. A taxa de fraturas varia de algumas poucas a muitas 

por ano, diminuindo com a puberdade. As fraturas geralmente aumentam depois da 
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quinta década de vida, quando ocorrem mais de 25% das fraturas da vida toda, estando 

relacionada com o período da mulher de pós-menopausa (ABELIN et al., 2008; 

GLORIEUX,2008; CHEUNG & GLORIEUX,2008).  

A hipermobilidade articular pode estar presente, aumentando o risco de 

degeneração articular prematura, resultando em osteoartrite e dor articular crônica. A 

perda auditiva progressiva ocorre em 50% dos casos dos adultos com tipo I. O modo de 

herança da OI tipo I é autossômica dominante (BASEL & STEINER,2009). 

OI TIPO II 

É a forma mais grave da doença, resultando em morte no período perinatal 

(VAN DIJK & SILLENCE, 2014). Mais de 60% dos afetados morrem no primeiro dia 

de vida e 80% morrem com uma semana de vida. Sobreviventes por mais de um ano são 

extremamente raros e, geralmente, envolvem um intensivo suporte como ventilação 

assistida contínua. Os indivíduos apresentam múltiplas fraturas intraútero de costela e 

ossos longos acompanhada de grave deformidade esquelética. A morte é geralmente 

causada pela insuficiência respiratória devido a uma pequena caixa torácica, associada a 

fraturas de costelas. (ROUGHLEY et al.,2003).   

As anormalidades características da OI tipo II são evidentes no ultra-som pré-

natal e ao nascimento. A esclera é tipicamente azul escuro e o tecido conjuntivo é 

extremamente frágil. O crânio é largo em relação ao tamanho do corpo e mole na 

palpação devido a pobre mineralização. As extremidades são curtas, curvadas e 

deformadas. Os quadris são geralmente flexionados em uma posição de batráquio. São 

pequenos para a idade gestacional e apresentam baixo índice de Apgar ao nascimento 

(BASEL & STEINER, 2009; Fano et al., 2010). Radiologicamente observa-se um 

amassamento nos ossos longos e fraturas em diversos estágios de mineralização.  O 



29 

 

exame histológico mostra importante diminuição na espessura da cortical óssea e na 

quantidade de osso trabecular. O padrão de herança é tipicamente autossômico 

dominante, sendo assim a maioria dos recém nascidos afetados representam uma 

mutação nova (BASEL & STEINER, 2009). Raramente podem se apresentar com 

padrão de herança autossômico recessivo (MONTI et al., 2010).  

OI TIPO III 

 É a forma mais grave da doença compatível com a vida. O diagnóstico é 

geralmente feito ao nascimento. Possui um prognóstico grave que está relacionado a 

extrema fragilidade óssea que determina deformidades esqueléticas progressivas e 

múltiplas fraturas, muitas delas espontâneas. Na idade adulta as incidências de fraturas 

continuam altas. Os indivíduos afetados podem apresentar deformidade progressiva 

mesmo na ausência de fraturas. O diagnóstico clinico é feito pela presença de EA da ou 

cinza, grave DI e face triangular (RAUCH & GLORIEUX, 2004).  

O peso e a estatura das crianças com OI tipo III  geralmente é  reduzido devido 

as deformidades dos membros superiores e inferiores (ROUGHLEY et al., 2003; FANO 

et al., 2010; AGLAN et al., 2011). 

Mais de 50% dos indivíduos são dependentes de cadeira de rodas precocemente. 

O crescimento é lento e a estatura máxima na idade adulta fica entre 90 a 120 cm.   A 

escoliose pode conduzir a problemas respiratórios, os quais são a principal causa de 

morte nestes indivíduos. A perda auditiva geralmente se inicia na juventude. O padrão 

de herança é autossômico dominante (CHEUNG & GLORIEUX,2008). 
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OI TIPO IV 

É o grupo que apresenta a maior diversidade clínica. O fenótipo pode variar de 

grave a leve, com indivíduos mais gravemente afetados apresentando fraturas no 

nascimento, deformidade esquelética moderada e tendência a baixa estatura 

(ROUGLEY et al., 2003).  Indivíduos com OI tipo IV ainda podem apresentar: EA, 

dentinogênse imperfeita, surdez, hiperfrouxidão cápsulo-ligamentar e escoliose leve 

(ROUGLEY et al., 2003; RAUCH & GLORIEUX, 2004). 

Esses indivíduos possuem desde mobilidade independente a completamente 

dependentes de cadeira de rodas. Existe uma grande variabilidade na frequência e no 

número de fraturas, ocorrendo especialmente nos primeiros anos de vida, reduzindo a 

incidência das mesmas após a puberdade e na vida adulta. Possui padrão de herança 

autossômico dominante (CHEUNG & GLORIEUX, 2008).  

OI TIPO V 

 A OI tipo V foi o primeiro tipo não ligado ao colágeno a ser identificado. Este 

grupo constitui em torno de 4-5% dos casos de OI (CHEUNG & GLORIEUX, 2008). 

Os individuos apresentam moderada à grave fragilidade óssea e deformidades.  EA e DI 

são ausentes. Este grupo apresenta características  distintas como: formação de calos 

hiperplásicos nos locais de fratura ou cirurgia ortopédica, calcificação da membrana 

interóssea entre os ossos do antebraço, levando à restrição da prono/ supinação e  a 

presença de uma faixa hiperdensa metafisária subjacente as placas de crescimento  

(GLORIEUX et al., 2000; ROUGHLEY et al., 2003; CHEUNG e GLORIEUX, 2008; 

BASEL & STEINER, 2009; RAUCH et al ., 2010; VAN DIJK & SILLENCE, 2014). O 

padrão de herança seja autossômico dominante (VAN DIJK et al., 2010).  

A tabela 1 apresenta as principais características dos tipos de OI. 
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Tabela 1. Principais características dos tipos de Osteogênese ImperfeitaI. 

Tipo de OI Gravidade  Fraturas Deformidades Estatura  DI EA Perda 
auditiva 

I Leve Múltiplas Incomum Normal ou 
levemente baixo 
para a família 

Raro Azul 50%dos 
indivíduos 

II Morte 
perinatal 

Múltiplas fraturas 
de costela, 
compressão dos 
ossos longos 

Grave Baixa estatura 
grave 

+ Azul escuro - 

III Grave Costelas finas, osso 
grácil fino com 
muitas fraturas, 
epífises em forma 
de pipocas 

Moderada/ Grave Baixa estatura 
grave 

+ Azul Frequente 

IV Moderado/ 
leve 

Múltiplas Leve/moderada Baixa estatura 
variável 

+/- Normal/cinza Alguns 
indivíduos 

V Moderado/gra
ve  

Moderado Múltiplas com 
calosidade 
hipertrófica 

Moderada Variável Não Normal 

* modificado de Fonte: WWW.ncbi.nlm.nih.gov/bookshelf/br.fcgi?book=gene&part=oi 

Legenda: DI- dentinogênese imperfecta; EA- esclerótica azulada 

 

2.5 TRATAMENTO  

A maneira ideal para conduzir o tratamento da OI é dentro de centros clínicos 

com uma equipe multidisciplinar como: pediatria, genética, nutrição, endocrinologia, 

enfermagem, ortopedia, fisioterapia, odontologia entre outras e equipamentos 

especializados para promover um bem estar físico para estes indivíduos. O tratamento 

da OI precisa ser iniciado em uma idade muito precoce (CHEUNG & GLORIEUX, 
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2008; MONTI et al ., 2010; VAN DIJK et al ., 2011; DWAN et al ., 2014; VANZ et al., 

2015; ZAMBRANO et al ., 2014). 

Exercícios regulares de baixo impacto, como caminhadas e natação fisioterapia 

aquática, ajudam a promover o crescimento ósseo e melhorar a estabilidade articular.   

O principal objetivo do tratamento, principalmente na infância é maximizar a função 

motora e com isto facilitar as atividades do dia a dia, preparando os para uma vida 

adulta o mais independente possível (FORLINO et al., 2011).  O aspecto psicossocial 

também deve ser considerado visto que a OI é uma doença crônica e interfere nas 

atividades diárias sendo importante a aceitação/tolerância dos parentes e autoridades 

escolares (BASEL & STEINER, 2009; VANZ et al.,2015).   

 O tratamento da OI depende de sua gravidade e da idade do paciente. Como 

objetivo é fornecer o máximo de função e autonomia ao longo prazo, a finalidade do 

tratamento nos diferentes tipos de OI são: a forma leve (tipo I), no qual o objetivo é 

alcançar um estilo de vida “normal”; as formas graves e moderadas (tipos III-IV-V) no 

qual o objetivo é alcançar autonomia para as atividades diárias; e a forma letal (tipo II) 

no qual o objetivo é a sobrevivência ao nascimento (MONTI et al., 2010). 

 Os pilares do tratamento da OI são a fisioterapia, a reabilitação e a cirurgia 

ortopédica. Contudo, estes tratamentos não alteram a fragilidade óssea e por esta razão, 

novas abordagens médico-terapêuticas, como tratamento farmacológico e nutrição vêm 

sendo descritas com o objetivo de reforçar e melhorar a saúde óssea (GLORIEUX, 

2008; BASEL & STEINER, 2009; MONTI et al., 2010). 

 Como parte do tratamento clínico a terapia nutricional tem papel importante, 

promovendo um suporte adequado de nutrientes para melhoria da qualidade óssea dos 

indivíduos com OI. Uma ingestão própria para a idade de cálcio e vitamina D e 
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manutenção do estado nutricional adequado é necessário para aumentar a saúde dos 

ossos e diminuir risco de fraturas ao longo da vida (REID, 2008; CHAGAS et al., 2012; 

ZAMBRANO et al., 2014; GORTER et al., 2014).  

2.5.1 BIFOSFONADOS 

 Conforme apresentado na figura 2 os bifosfonados são análogos de pirofosfato 

que agem inativando a ação dos osteoclastos, inibindo a reabsorção óssea. Os 

bifosfonados podem ser administrados via oral ou parenteral e são caracterizados pela 

rápida e forte ligação aos cristais hidroxiapatita no osso. Depois de fixados no esqueleto 

só são liberados quando o osso é destruído no processo de renovação óssea. Esta 

atividade resulta em uma prevenção da perda de ambos os ossos trabecular e cortical 

aumentando da massa óssea. (ROUGHLEY et al., 2008; MONTI et al., 2010; 

GRAHAM et al., 2007).   

 

Figura 2. Modelo do mecanismo de ação do tratamento dos bifosfonados (pamidronato 
de sódio) 
 
A) Novo osso sendo adicionado pelos osteoblastos e modelado pelos osteoclastos. 

B) Com o tratamento há inibição dos osteoclastos, resultando em aumento de espessura do osso cortical 
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 A tabela 2 apresenta os diferentes tipos de bifosfonados suas vias de 
administração. 

Tabela 2. Tipos de bifosfonados e via de administração  

Bifosfonado Via de Administração 

Alendronato Oral 

Clodronato Oral, Intravenoso 

Etidronato Oral 

Ibandronato Oral 

Neridronato Intravenoso 

Olpadronato Oral, Intravenoso 

Pamidronato Intravenoso 

Risedronato Oral 

Tiludronato Oral 

Zolendronato Intravenoso 

Modificado de Phillipi et al., 2008 

Embora a ação do bifosfonado não melhore a anormalidade do colágeno 

presente na OI, sua administração apresentou melhora da densidade óssea, além da 

diminuição na incidência de fraturas e redução da dor óssea crônica nos indivíduos mais 

gravemente afetados. Com isso, observa-se uma melhora na mobilidade e aumento da 

força muscular, facilitando a execução de tarefas físicas e impactando positivamente no 

desenvolvimento clínico da doença e na qualidade de vida dos indivíduos (RAUCH & 

GLORIEUX, 2004; GLORIEUX, 2008, BASEL & STEINER, 2009; PHILLIPI et al., 

2008, BISHOP et al., 2010).  
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2.5.2 TRATAMENTO DA OI NO BRASIL 

O Ministério da Saúde do Brasil normatizou, em 2001, o tratamento com 

pamidronato de sódio no Sistema Único de Saúde (SUS). A portaria DOU 2305/2001 

definiu a criação e normas de cadastramento de Centros de Referência em OI (CROIS) 

no território nacional; elegibilidade para o tratamento; e o pamidronato como medicação 

a ser utilizada (PORTARIA MS 2305,2001).  

 Atualmente existe quatorze centros de referência cadastrados que estão em 

atividade no país. Em 2013 o protocolo de tratamento foi atualizado pela portaria 

1306/2013, onde foi adicionado o alendronato dissódico, como alternativa de uso de 

bifosfonados e definido critérios para interrupção de tratamento e parâmetros clínicos de 

resposta terapêutica. O tratamento com pamidronato dissódico é indicado em pacientes 

com OI forma grave tipo III e IV ou em formas leves com história de três ou mais 

fraturas anuais, incluindo fraturas de coluna ou que possuam deformidades dos 

membros que necessitem cirurgia, com idade entre 0 meses a 21 anos (PORTARIA MS 

1306, 2013). 

 O Hospital de Clínicas de Porto Alegre (HCPA) foi o único centro credenciado 

no Rio Grande do Sul. O Centro de Referência em OI do HCPA (CROI-HCPA) é 

coordenado pelo Serviço de Genética Médica que realiza o diagnóstico e oferece 

tratamento e acompanhamento periódico para pacientes adultos e pediátricos vinculados 

ao Sistema Único de Saúde (SUS). O CROI-HCPA é composto por uma equipe 

multidisciplinar e atende pessoas de todas as idades com suspeita ou diagnóstico de OI.  

No momento possui 130 pacientes cadastrados em acompanhamento periódico, sendo 

84 destes com idade entre 3 meses e 18 anos.  
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3. ABORDAGEM NUTRICIONAL 

3.1 INTERVENÇÃO NUTRICIONAL 

A intervenção nutricional inicia-se por uma adequada educação alimentar que 

possui um importante papel em relação ao processo de transformações e mudanças, à 

recuperação e à promoção de hábitos alimentares saudáveis, que podem proporcionar 

conhecimentos necessários à tomada de decisão de adotar atitudes, hábitos e práticas 

alimentares sadias e variadas (TEIXEIRA et al.,2013). 

Um dos grandes problemas relacionados a intervenção e educação nutricional é a 

dificuldade de adesão, pois geralmente a mudança de um hábito já cultivado em 

determinados grupos ou famílias o que torna muito difícil a chegada do novo. Estudo 

relatou que 38% dos pacientes deixam de seguir um tratamento agudo recomendado 

(antibióticos); 43% dos pacientes não aderem a um tratamento crônico 

(antihipertensivo), 75% dos pacientes não seguem as recomendações médicas 

relacionadas as mudanças no estilo de vida, como restrições alimentares, abandono do 

fumo e outros (DIMATTEO, 1994). 

 A seleção de alimentos é parte de um sistema comportamental complexo. Na 

criança é determinada primeiramente pelos pais, práticas culturais e éticas de seu grupo. 

Experiências precoces e interação contínua com o alimento determinam preferências 

alimentares, hábitos e atitudes. Outras influências incluem preço do alimento, valor do 

prestígio do alimento, religião, geografia, pares e influências sociais, preparação e 

estocagem do alimento, habilidades no preparo de alimentos, disponibilidade de tempo 

e conveniência, bem como as preferências e intolerâncias pessoais. Citam-se também os 

fatores afetivos, envolvendo atitudes, crenças e valores (RODRIGUES & RONCADA, 

2008).  
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3.2 AVALIAÇÃO NUTRICIONAL 

A avaliação nutricional é um método diagnóstico que mede através de diversas 

técnicas as condições nutricionais do organismo, resultantes dos processos de ingestão, 

absorção, utilização e excreção de nutrientes; ou seja, a avaliação nutricional determina 

o estado nutricional, que é consequência do balanço entre a ingestão e a perda de 

nutrientes. O estado nutricional de uma população é um excelente indicador de sua 

qualidade de vida (MELLO, 2002). 

Quanto à avaliação do estado nutricional, não existe um método considerado 

padrão ouro, tanto para crianças saudáveis como de crianças portadoras de doença 

crônica. Existem diversos métodos para a avaliação do estado nutricional.  A escolha 

deve ser baseada naquele que melhor detecte o problema nutricional da população em 

estudo e/ou aqueles para os quais os pesquisadores tenham maior treinamento técnico. A 

verificação seriada é a ideal, pois avalia o crescimento de cada criança. Para uma análise 

transversal, a associação de mais de um método de avaliação nutricional é o mais 

recomendado (MELLO, 2002).  

Os principais itens da avaliação nutricional são a antropometria, a verificação da 

composição corporal, e a determinação do consumo alimentar, que devem ser 

padronizados, levando-se em consideração as particularidades de cada faixa etária                   

(SIGULEM et al., 2000). 

3.2.1 ANTROPOMETRIA 

A antropometria fundamenta-se na avaliação das dimensões físicas e a 

composição global do corpo humano e é o método isolado mais utilizado para o 

diagnóstico nutricional em nível populacional (SIGULEM et al., 2000). É um método 

bastante utilizado principalmente na infância e na adolescência, devido a sua 

simplicidade, baixo custo por ser um método não invasivo e apresentar uma boa 
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precisão. É um instrumento valioso para identificar problemas nutricionais já instalados 

e também na identificação precoce de situações de risco nutricional (ARAÚJO, 2007). 

Uma limitação observada nesta técnica é a falta de especificidade, pois os 

indicadores antropométricos só avaliam a superfície externa do corpo, identificando 

somente deficiência ou excesso do padrão nutricional, e não de nutrientes 

(EISENSTEIN, 1994). 

As medidas mais comumente usadas são peso e estatura. O peso corporal está 

relacionado com a dimensão da massa ou volume corporal. A estatura expressa à 

dimensão longitudinal ou linear do corpo humano. Os valores destas medidas devem 

sempre ser analisados em função da idade e do sexo da criança, que determinam sua 

evolução. (WATERLOW, 1996; LEONE, 1998) 

O Índice de Massa Corporal (IMC) é o resultado da divisão do peso em 

quilogramas pela estatura ao quadrado em metros, possui uma boa correlação com a 

gordura corporal, principalmente a gordura interna. (SIGULEM et al., 2000). Quando 

associado as dobras cutâneas torna-se possível discriminar a composição da massa 

encontrada pelo IMC (ROLLAND-CACHERA,1993).  

 As dobras cutâneas são medidas antropométricas de adiposidade e composição 

corporal. Possuem proporções variadas em função de idade, sexo e grau de adiposidade 

(ZEMEL et al., 1997).  

A circunferência do braço mede a massa muscular e a quantidade de gordura do 

braço, pode também ser utilizada como indicador isolado de magreza ou adiposidade. É 

um método fácil de aplicar, permitindo a avaliação do estado nutricional em casos em 

que a medida do comprimento e do peso são difíceis de obter (PINTO et al., 2005).   

Para a interpretação das medidas antropométricas necessita-se do uso de padrões 

de referência e pontos de corte definidos (SOARES, 2003).  Com isto, estas aferições 
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são comparadas com valores de referência através de médias e desvios padrão (escore-

z), percentis ou medianas e amplitude interquartílica. Os percentis são os mais utilizados 

na prática clínica, devido a facilidade de interpretação. Já o escore-z vem ganhando 

crescente importância, particularmente em estudos populacionais pela facilidade como 

que os dados antropométricos podem ser manejados (PINTO et al., 2005).  

 Curvas para avaliação e monitoramento do desenvolvimento infantil e de 

adolescentes foram publicadas pela OMS. Estas curvas são consideradas padrões de 

crescimento, porque atendem aos requisitos dos referenciais e às condições ideais de 

saúde e nutricionais da população estudada (OMS, 2006; 2007). 

 

3.2.1.1 ANTROPOMETRIA NA OI 

A característica antropométrica mais marcante na OI é a baixa estatura dos 

indivíduos. Mesmo nas formas mais leves da doença os indivíduos adultos possuem 

altura reduzida quando comparada com familiares de primeiro grau não afetados. Nas 

formas mais graves da doença, os indivíduos possuem baixa estatura grave, que é 

prejudicada pelo número de fraturas e presença de deformidades (BASEL & STEINER, 

2009).  

Um dos primeiros estudos envolvendo antropométrica e OI foi realizado por 

Lund et al (1999), quando foi analisado 86 pacientes entre crianças e adultos com OI e 

concluido que indivíduos afetados possuíam uma média de estatura menor em todos os 

grupos com OI (p<0,05). Durante a infância não houve diferença significativa entre a 

medida de estatura ereta entre meninos e meninas. Indivíduos com OI tipo III/IV com 

defeito qualitativo do colágeno, apresentaram um crescimento atrasado quando 

comparado com aqueles com OI tipo I ou com defeito quantitativo do colágeno. Muitos 

pacientes com OI tipo I ou com defeito quantitativo do colágeno apresentaram estatura 
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ereta normal. A média da estatura ereta dos indivíduos com OI foi significativamente 

diferente do que a estatura dos seus familiares de primeiro grau não afetados, dentre 

estes, a média de baixa estatura foi significativamente maior nos indivíduos com OI tipo 

III/IV com defeito qualitativo do colágeno.  

Zambrano et al (2014) também observou em seu estudo realizado com crianças e 

adolescentes com OI que todos indivíduos com OI tipo III apresentaram baixa estatura 

grave. Estudos mais recentes corroboram os estes achados anteriores, onde a 

antropometria está diretamente relacionada com a gravidade da doença, onde a OI tipo 

III se diferencia dos tipos I e IV em relação as medidas de estatura, estatura sentada, 

peso, IMC, e razão entre perímetro cefálico e estatura (FANO et al., 2010; CHAGAS et 

al., 2011; AGLAN et al., 2012; HAMZA et al., 2015).  

 

3.2.1.2  ESTADO NUTRICIONAL NA OI  

 Recentemente estudos tem avaliado o estado nutricional de pacientes com OI, 

com o objetivo de caracterizar e estabelecer formas de intervenção para melhorar a 

qualidade de vida e diminuir o risco de novas fraturas nestes indivíduos. 

 Fano et al (2010) estudando 65 pacientes com mediana de idade de 7,76 (1,89-

18,9) encontraram 19% dos indivíduos com sobrepeso e 11% com obesidade. 

 Em 2011, Chagas e colaboradores avaliaram o estado nutricional com base no 

valor do IMC de 26 homens e mulheres com OI (13 com diagnóstico de OI tipo I e 13 

com diagnóstico de OI tipo III) e comparam com indivíduos saudáveis. Todos os 

indivíduos do grupo controle foram classificados como eutrófico, enquanto que 31% 

com sobrepeso. A obesidade foi observada em 46% dos indivíduos, sendo eles todos do 

tipo III. 
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 Zambrano et al (2014), estudaram 63 crianças e adolescentes com OI com 

mediana de idade em meses de 112,27 (96,6–127,9) e observaram que 38,1% da 

amostra e 54, 5% dos indivíduos com OI tipo III foram classificados com sobrepeso ou 

obesidade. Quando considerada as medidas de dobras cutâneas dos indivíduos, 

observaram que elas estavam de acordo com o estado nutricional dos indivíduos, pois as 

medidas classificadas acima do percentil 85 estavam associadas com indivíduos com 

sobrepeso ou obesidade. Foi também associado a mobilidade dos indivíduos com o 

estado nutricional e observaram que 63,8% dos que não caminhavam e 29,3% dos 

indivíduos com mobilidade independente foram classificados com sobrepeso ou 

obesidade.   

Estudo transversal, realizado no Egito em 2015, com 84 crianças e adolescentes 

com OI, observou que 15,4%, 17,8%, 11,9% e 7,1% de toda a amostra foram 

classificados quanto ao estado nutricional com baixo peso, eutrofia, sobrepeso e 

obesidade, respectivamente. Os autores também constataram associação entre as 

medidas de dobras cutâneas e estado nutricional. Também foi constatado que o escore-z 

do IMC ser correlacionou positivamente com dobra cutânea triciptal (r=0,92), dobra 

cutânea subescapular (r=0,89) e circunferência do braço (r=0,79). Quando avaliado a 

associação entre o estado nutricional e a mobilidade dos indivíduos, foi observado que 

entre os 10 indivíduos classificados com sobrepeso e dos 6 indivíduos classificados com 

obesidade, 7 (70%) e 4 (66,6%) eram restritos a cadeira de rodas, respectivamente, 

enquanto que somente 30% dos indivíduos com sobrepeso e 33,3% dos obesos 

possuíam mobilidade independente (HAMZA et al., 2015). 
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3.2.2 AVALIAÇÃO DA COMPOSIÇÃO CORPORAL 

As técnicas de avaliação da composição corporal se baseiam essencialmente a 

divisão de dois compartimentos, massa gorda e massa magra (ou massa livre de 

gordura). A massa gorda equivale ao tecido adiposo. Já a massa livre de gordura 

corresponde a todos os tecidos livres de lipídios, incluindo água, músculos, tecido 

conjuntivo, osso e órgãos internos (SIGULEM et al., 2000; REZENDE et al.,2007). 

Diversas técnicas que avaliam a composição corporal estão disponíveis como a 

antropometria, ressonância magnética, bioimpedâncias, pletismografia, Dual Energy X- 

Ray Absoprtiometry (DEXA) e condução elétrica corporal total (TOBEC) (PINTO et 

al., 2005).   

O método considerado padrão outro é o DEXA, desenvolvido inicialmente para 

avaliação da densitometria óssea. Consiste na emissão de raios–X em dois níveis de 

energia diferentes. O DEXA é um método de avaliação corporal rápido, e associado a 

uma pequena exposição à radiação.  Sua acurácia tem sido validada por outros métodos, 

tendo a vantagem de poder avaliar a composição dos tecidos em regiões do corpo de 

interesse particular e detectar pequenas alterações na gordura e na massa isenta de 

gordura (SIGULEM et al., 2000). O DEXA avalia o corpo em dois compartimentos: 

tecido mole e ósseo, permitindo inferir a composição corporal relativa a três 

componentes: massa magra, gorda e mineral óssea (PINTO et al., 2005).  

A bioimpedância elétrica (BIA), por sua vez, é um método utilizado no meio 

clínico, pois é uma técnica não-invasiva, indolor, livre de radiação, rápido, seguro e 

simples podendo ser utilizado em indivíduos com diferentes idades, pesos corporais e 

em estados de saúde diversos. Este método consiste na passagem de corrente elétrica de 

baixa amplitude e alta frequência, tendo por base as diferentes propriedades condutoras 

e dieléctricas dos tecidos biológicos, pois os tecidos livres de gordura, pela sua 
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composição em água e eletrólitos, são altamente condutores apresentando baixa 

resistência à passagem da corrente eléctrica, enquanto que nos tecidos adiposo e ósseo 

são dieléctricos ou muito resistentes (PINTO et al., 2005; ASSOCIAÇÃO 

BRASILEIRA DE NUTROLOGIA, 2009).  

Mesmo após o desenvolvimento de novos métodos para a avaliação corporal, a 

antropometria continua sendo o método mais utilizado, por ser uma técnica rápida, não 

invasiva e fácil de ser utilizada na rotina. Entre as medidas antropométricas aferidas 

para avaliação da composição do corpo estão as dobras cutâneas e as circunferências 

dos membros e abdômen. As dobras se correlacionam diferentemente com a gordura 

corporal total e com percentual de gordura em função do local de aferição. A dobra 

cutânea subescapular se correlaciona bem com a gordura corporal total, enquanto a 

dobra do tríceps apresenta melhor correlação com o percentual de gordura corporal 

(%GC), sendo um bom indicador de reserva energética (ZEMEL et al., 1997). 

 Para crianças, adolescentes e adultos, %GC medido pelas dobras cutâneas tem 

mostrado uma forte correlação com a gordura corporal avaliada por medidas diretas 

como o DEXA (SCHMELZE & FUSH, 2002).  

Para Rodríguez et al (2005), as equações preditivas descritas por Slaugther et al 

(1988), apesar de utilizarem somente duas dobras cutâneas: a triciptal e subescapular, 

são recomendadas para estimar de percentagem de gordura corporal, principalmente em, 

principalmente em adolescentes. 

3.2.2.1 COMPOSIÇÃO CORPORAL NA OI 

Até o presente momento, estudos avaliaram a composição corporal dos 

indivíduos com OI são escassos na literatura. 

Em 2011, Chagas e colegas avaliaram a composição corporal dos indivíduos 

com OI através do DEXA e observaram um menor valor de escore –z de DMO da 
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coluna lombar (L1-L4) e menor peso de massa magra quando comparado com grupo 

controle.  Indivíduos com OI tipo III apresentaram um maior % GC em relação ao grupo 

controle e quando comparado com indivíduos com OI tipo I foi constatado menor peso 

corporal e peso de massa magra. Um alto %GC foi observado em 14%, 42% e 83% dos 

indivíduos controles, OI tipo I e OI tipo III, respectivamente.  Quando realizada as 

correlações das variáveis foi observado que o número de fraturas dos indivíduos com OI 

se correlacionaram positivamente com o %GC (r= 0,451; p=0,002) e com o IMC 

(r=0,581; p=0,002) e negativamente com a massa magra (r=-0,523; p=0,009). 

Zambrano et al (2014) compararam a avaliação da composição de crianças e 

adolescentes com OI realizada por dois métodos: antropometria e DEXA. Os autores 

constataram uma correlação positiva entre ambos os métodos (r=0,803), validando o uso 

de antropometria na avaliação da composição corporal de indivíduos com OI. 

 

3.3 METABOLISMO ENERGÉTICO 

 Metabolismo é o conjunto de transformações que ocorrem no interior do 

organismo para gerar energia necessária para as funções metabólicas e fisiológicas nos 

seres humanos. Esta energia é proveniente dos nutrientes que atuam como substratos 

para estas ações (WHO, 2001). 

Metabolismo Basal (MB) é a energia gasta pelo organismo para manutenção da 

vida suas funções fisiológicas vitais, ligadas principalmente transporte ativo, funções 

cardiorepiratória, excreção, manutenção do tônus muscular, assim como os processos de 

biossíntese celular (WHO, 2001).  

A quantidade de energia utilizada para o MB em um período de tempo é 

chamado de taxa metabólica basal (TMB). A TMB é medida em condições normais, que 

incluem estar acordado na posição supina após 10 a 12 horas de jejum e oito horas de 
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descanso físico, estar em um estado de relaxamento mental, em local com temperatura 

ambiente. Dependendo da idade e estilo de vida, a TMB representa 45 a 70 por cento da 

energia total diária despesas e é determinada principalmente pela idade, sexo, tamanho e 

composição do corpo (WHO, 2001). 

O Gasto energético total (GET) diário é o resultado da soma da energia 

empregada no MB, na termogênese e na atividade física quando presente.  A maior 

contribuinte do GET é o MB enquanto que os alimentos contribuem com 10% do GET e 

está relacionado à digestão, transporte e metabolismo de nutrientes. A atividade física é 

o elemento de maior variação entre os indivíduos e contribui com cerca de 15 a 30 % do 

GET (AVESANI et al., 2005). 

De acordo com o sistema internacional de unidades a unidade correta para 

expressar o gasto energético é o joule - energia gasta para deslocar 1 kg à distância de 1 

metro pela força de 1 newton. Porém, a unidade mais comumente utilizada é a 

termoquímica quilocalorias - Kcal - quantidade de calor necessária para elevar 1g de 

água, de 14,5° a 15,5°. Para realizar a conversão das unidades utiliza-se: 1Kcal= 

4,184kJ ou 1 kJ= 0,29 Kcal (WHO, 2001). 

 As necessidades energéticas podem ser tanto medidas quanto estimadas por 

fórmulas.  As fórmulas foram desenvolvidas para estimar as necessidades energéticas de 

indivíduos saudáveis, que realizam atividades física usuais, sem enfermidades, condição 

que esta poderia levar a uma super ou subalimentação. As equações ou fórmulas 

preditivas são utilizadas frequentemente, em crianças e adolescentes (KAPLAN et al., 

1995; STALLINGS & ZEMEL, 1996). 

 A técnica de medida para estimar a MB considerada padrão ouro é a calorimetria 

indireta, pois é um método não invasivo, com boa acurácia (2 a 5% de erro) e que 

determina as necessidades nutricionais e a taxa de utilização dos substratos energéticos 
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a partir do consumo de O2 e da produção de CO2 obtidos por análise do ar inspirado e 

expirado pelos pulmões (ROCHA et al., 2005).  

Para se obter um resultado mais fidedigno do exame de CI, deve- se considerar 

algumas orientações como o ambiente silencioso e temperatura confortável, evitando 

alterações metabólicas causadas por ansiedade ou frio. Os analisadores de O2 e CO2 

devem ser calibrados antes e após cada medição. A duração do exame depende da 

obtenção de um estado de equilíbrio metabólico e respiratório, caracterizado pela 

estabilidade das leituras obtidas. Esta condição de equilíbrio é reconhecida quando VO2 

e VCO2 variam menos de 10% e o quoeficiente respiratório (QR) menos de 5% num 

intervalo de tempo de 5 minutos (DIENER, 1997). Porém uma medida de 10 a 15 

minutos parece ser suficiente para determinar a TMB adequadamente, com erro de 4% 

(MILLA et al., 2004). 

É possível também se obter a TMB através da BIA, que por meio da composição 

corporal utiliza uma equação que considera a quantidade de massa livre de gordura, uma 

vez que apenas esta que tem atividade metabólica.  Utiliza-se uma fórmula simples e 

presume-se quanto maior for a massa livre de gordura de um indivíduos, maior será o 

gasto energético (GRANDE & KEYS, 1980).  

3.3.1 METABOLISMO ENERGÉTICO NA OI 

Até a presente data, existe apenas um artigo que avaliou o gasto energético 

através de calorímetro de circuito fechado. Este estudo foi realizado com 30 pacientes 

com OI em idade pré puberal e compraram com indivíduos saudáveis. Foi constatado 

que os indivíduos com OI apresentaram taxas metabólicas mais elevadas, níveis séricos 

aumentados de tiroxina, maior temperatura oral, e maiores taxas cardíacas e 

respiratórias, sugerindo que o pacientes com OI são cronicamente hipermetabólicos e 

apresentam um estado circulatório hipercinético (CROPP & MYERS,1972). 
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3.4 CONSUMO ALIMENTAR 

  A determinação do comportamento alimentar inicia-se na infância incia-se a 

partir da família, cuja qual ela é dependente e, posteriormente pelas outras interações 

psicossociais e culturais da criança (RAMOS & STEIN, 2000).  

Existe muitas maneiras de quantificar o consumo alimentar. O recordatório de 

24 horas consiste em obter informações escritas ou verbais sobre a ingestão alimentar 

das últimas horas, com dados sobre os alimentos atualmente consumidos e informações 

sobre peso/tamanho das porções que deveriam ser, em tese, fornecidas por meio de 

fotografias ou modelos de porções. É um método rápido e simples de se aplicar, porém 

refletem a alimentação de apenas um dia, que pode ser atípico, além de depender da 

memória do entrevistado, que está sujeito a vieses de resposta.   O Registro Alimentar 

(RA) versa a três dias de registros alimentares por meio de medidas caseiras, 

observando, entre outras coisas, o tamanho da porção. Embora o RA possua baixo custo 

e seja um método acessível, exige maior tempo e dedicação no preenchimento e as 

anotações podem estar sujeita a modificações baseadas nas orientações. Já o 

Questionário de Frequencia Alimentar (QFA) estima o número de vezes que 

determinado alimento ou grupo alimentar foi ingerido durante um determinado período 

de tempo. É um método bastante acurado para quantificar macro e micro nutrientes, 

porém é importante que se escolha os alimentos ou grupo que se quer avaliar e então se 

indague para evitar viés entre os nutrientes (CAVALCANTE et al.,2004; SOCIEDADE 

BRASILEIRA DE PEDIATRIA, 2009).  
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3.4.1 AS PROPRIEDADES DO CÁLCIO E SUAS NECESSIDADES 

NUTRICIONAIS  

O cálcio é um elemento inorgânico de grande importância para a formação do 

corpo humano. Representa 1,5 a 2% do peso corporal total, sendo que 90%desse total se 

encontra nos ossos, 0,5% nos dentes e 0,5% nos tecidos moles. Pode ser encontrado sob 

forma ionizada (90% do total – fração ativa) e não ionizada (40% ligados a proteínas 

séricas, principalmente a albumina), e 5 a 15% ligados a íons (citrato e fosfato) 

(FLYNN, 2003) 

Diversas funções fisiológicas necessitam da participação deste mineral como: 

etapas da coagulação sanguínea, metabolismo celular, permeabilidade celular, 

exocitose, endocitose, mitose, contração celular, função miocárdica, transmissão 

neuromuscular e suporte estrutura do esqueleto (FLYNN, 2003; LOPES & JUNIOR, 

2010). 

O principal responsável pela formação da massa óssea é o cálcio. Quando ocorre 

baixa ingestão de cálcio, o cálcio é mobilizado dos ossos para a manutenção dos níveis 

sanguíneos do mesmo, reduzindo assim, a massa óssea e aumentando a fragilidade dos 

mesmos. O tecido ósseo está em constante remodelamento mediado por células 

especializadas de acordo com as necessidades do organismo e também pelo estresse 

mecânico sobre os ossos (GRUTNER et al., 1997). 

O depósito de cálcio nos ossos depende principalmente da quantidade total de 

cálcio ingerida, além da taxa de absorção intestinal (tempo de trânsito e permeabilidade 

da mucosa) e da eliminação diária.  Apresenta uma melhor absorção no duodeno e 

jejuno proximal, onde o pH mais alcalino, porém sua absorção é maior no íleo, onde o 

tempo de permanência é mais longo. A excreção de cálcio ocorre através das fezes, 

urina e suor (GRUTNER et al., 1997; HEANEY, 2006; LOPES&JUNIOR, 2010). 
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A homeostase do cálcio sanguíneo, apresentada na figura 3, é estimulada quando 

existe baixo nível de cálcio ionizado no sangue, estimulando o lançamento de 

paratormônio (PTH) pelas glândulas paratireoides. O PTH age no rim, aumentando a 

perda urinária de fósforo (P) e produzindo aumento da vitamina D ativa. Uma vez 

normalizado, os níveis de cálcio de sangue enviam um sinal de inibição à glândula 

paratireóide, descontinuando a produção de PTH (GORDON et al., 2004). 

 

                            

FONTE: modificado de http://www.geocities.ws/hipoparatireoidismo/hpthendocrinologia.html 

Figura 3. Homeostase do cálcio sanguíneo 

 

Existem diversos fatores fisiológicos e nutricionais que influenciam na 

biodisponibilidade do cálcio como a vitamina D, que aumenta a sua absorção, idade do 

indivíduo, raça, gravidez e sexo. Entre os fatores dietéticos observa-se a presença de 

lactose que aumenta a absorção, enquanto que proteínas e sódio aumentam a excreção 

renal de cálcio, além do ácido fítico e oxalático que diminui a absorção (LOPES&. 

JUNIOR, 2010; BUENO & CZEPIELEWSKI, 2008).  

A disponibilidade do cálcio nos alimentos varia de acordo com a fonte. O cálcio 

contido no leite e em seus derivados é melhor aproveitado, já o presente nos vegetais 

Estimulo do 
PTH 

Inibição do 
PTH 

Fósforo 
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pode variar de 5% (espinafre) a 50% (repolho e brócolis) (BUENO & CZEPIELEWSKI, 

2008; RIZZOLI et al., 2014).   

As necessidades de cálcio se modificam conforme a faixa etária, sendo maior 

nos períodos crescimento, como na adolescência, além dos estados fisiológicos como 

gestação e lactação (CONSENSUS REPORT, 2011). As diferentes necessidades de 

cálcio são apresentadas na tabela 3. 

 
Tabela 3. Recomendações de cálcio para crianças e adultos jovens de acordo 

com Dietary Reference Intakes (DRI), 2011 
 

IDADE  INGESTÂO DE CÁLCIO 
(mg/dia) 

0-6 meses 200 

7-12 meses 260 

1-3 anos  700 

4-8 anos  1000 

9-18 anos 1300 

19-30 anos  1000 

Gestantes 1300 

 

A maioria dos dados parece confirmar que uma ingestão adequada de cálcio é 

importante para atingir a maturidade esquelética na adolescência (HEANEY, 2007). 

Estudos clínicos randomizados têm demonstrado que a suplementação de cálcio pode 

aumentar a aquisição de massa óssea durante a adolescência, idade adulta e até a 

terceira década de vida. Quando que a suplementação de cálcio for interrompida, o 

efeito benéfico sobre o osso parece desaparecer (STAGI et al., 2013). Assim, o bom 

crescimento e desenvolvimento ósseo estão relacionados com a quantidade de cálcio 
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ingerida de acordo com as recomendações diárias (STAGI et al.,2013; BUENO & 

CZEPIELEWSKI, 2008). 

 

3.4.1.1 MANEJO NUTRICIONAL NA DEFICIÊNCIA DE CÁLCIO 

O National Institute of Health (2000) atribuiu o baixo consumo de cálcio a 

ingestão  insuficiente de leite e derivados, baixa ingestão de frutas e vegetais e elevado 

consumo de bebidas com baixo teor de cálcio, como os refrigerantes. No Brasil, um 

panorama bem parecido está ocorrendo, pois tem se observado uma substituição das 

bebidas lácteas por refrigerante ou sucos. Outro fator que influencia o consumo de 

alimentos ricos em cálcio é o crescente número de refeições realizadas fora de casa. 

Dados indicam que a quantidade de cálcio ingerida em casa é maior do que a realizada 

em restaurantes e fast foods. A menor disponibilidade de leite e maior disponibilidade 

de outras bebidas, como sucos e refrigerantes, nesses estabelecimentos contribui para 

refeições com menor quantidade de cálcio. Além disso, a omissão de refeições como o 

café da manhã também pode comprometer a ingestão de cálcio, caso não haja cuidado 

em consumir a quantidade suficiente desse nutriente ao longo do dia (PEREIRA et 

al.,2009). 

O consumo de cálcio pode ser otimizado de três maneiras: aumento no consumo 

de alimentos naturalmente ricos em cálcio; aumento no consumo de alimentos 

fortificados com cálcio; ou utilização de suplementos (CASHMAN et al., 2002). 
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3.4.2 CONSUMO ALIMENTAR COM ÊNFASE NA INGESTÃO DE CÁLCIO E 

VITAMINA D NA OI 

Considerando o consumo alimentar de indivíduos com OI comparado com grupo 

controle, Chagas et al (2011) não observaram diferença significativa entre os grupos em 

relação ao consumo de energia, carboidratos, proteínas, lipídios, ingestão de cálcio 

vitamina D. Em relação ao consumo de cálcio somente pela dieta, observaram que 

somente 0%, 31% e 0%  dos controle, indivíduos com OI tipo I e OI tipo III,  

respectivamente alçaram os valores recomendados, enquanto que para a vitamina D 

somente 50%, 23% e 36% para controles, OI tipo I e OI tipo III alcançaram os valores 

recomendados.  

Em estudo realizado por Zambrano et al (2014) foi avaliado o consumo 

alimentar de pacientes com OI. O consumo energético foi analisado pelo o percentual de 

adequação do consumo em relação a dois métodos: valores recomendados por idade 

propostos pela OMS e através da fórmula Kcal/cm em crianças e adolescentes com OI 

observou que os valores proostos por idade da OMS estimou uma média de percentual 

de adequação 6,8% a maior que a fórmula kcal/cm. E os indivíduos com OI tipo III 

apresentaram maior mediana de percentual de adequação de consumo energético 

quando comparado com os tipos I e IV. Quanto ao consumo de cálcio, observaram que 

75 % dos pacientes tiveram percentual de adequação para a idade de consumo de cálcio 

abaixo de 93,5%. Também foi constatada uma correlação inversa entre idade dos 

indivíduos e percentual de adequação do consumo de cálcio (r= -0,527).  

Estudo realizado no Egito por Hamza et al (2015) constatou que mais de 59% 

dos indivíduos apresentaram consumo inadequado de cálcio, sendo também observado 

uma correlação negativa entre o consumo de cálcio e idade dos indivíduos (r= 0,81).  
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3.5 VITAMINA D 

 A insuficiência/deficiência sérica de vitamina D (25OHD) vem sendo 

considerada, atualmente um problema de saúde pública, devido a sua implicação no 

desenvolvimento de diversas doenças como raquitismo, osteomalácia, osteoporose, 

além de participação no desenvolvimento de doenças inflamatórias e autoimune 

(BUENO &CZEPIELEWSKI, 2008; SINHA et al.,2013). 

   Um adequado nível de sérico de vitamina D é importante em todos os estágios 

da vida, desde o desenvolvimento fetal até o envelhecimento (WINZENBERG & 

JONES, 2013). 

Existe grande controvérsia quanto aos níveis séricos adequados de vitamina D. 

Nos últimos anos, investigadores recorreram ao uso de biomarcadores ou pontos 

funcionais finais para definir mais claramente a adequação dos níveis circulantes de 25 

OHD, como a homeostático cálcio, que é principal função da vitamina D. Estes 

marcadores incluem também indicadores funcionais como o PTH, a absorção de cálcio, 

e DMO (HOLLIS, 2005).  

  Diversos fatores podem influenciar na concentração sérica de 25OHD 

como: 

- Fatores associados a síntese cutânea da vitamina D: idade, concentração de 

melanina na pele, condições e intensidade de exposição solar, estação do ano, latitude, 

altitude, condições do tempo, hora do dia, vestuário, uso de proteção solar e poluição 

atmosférica (BUENO & CZEPIELEWSKI, 2008, MACDONALD,2013) 

-Fatores nutricionais: dietas ricas em vitamina D que contenham óleo de fígado 

de peixe, alguns tipos de peixe como sardinha e atum, gema de ovo e alimentos 

enriquecidos com vitamina D (BUENO & CZEPIELEWSKI, 2008). 
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- Fatores que afetam o metabolismo de vitamina D como, por exemplo, 

insuficiência hepática, ou insuficiência renal (BUENO & CZEPIELEWSKI, 2008). 

Outros fatores que podem influenciar os níveis séricos de vitamina D é a 

obesidade, que além de dificultar a exposição solar pela baixa imobilidade, a vitamina D 

é depositada no tecido adiposo, diminuindo a quantidade de vitamina D disponível na 

corrente sanguínea, e aumentando nos adipócitos (BUENO & CZEPIELEWSKI, 2008; 

BRAEGGER et al.,2013). 

 Poucos alimentos contêm vitamina D como óleo de fígado de peixe, alguns tipos 

de peixe: sardinha, salmão e atum e gema de ovo (GRANT & HOLICK, 2005). Em 

alguns países, como nos Estados Unidos, os alimentos são fortificados com vitamina D, 

como leite, margarina, pães, cereais matinais e suco de laranja, aumentando o consumo 

deste nutriente (MACDONALD, 2013). 

 Em 2011, o Institue of Medicine (IOM) publicou os valores revisado da Dietary 

Raference Intake (DRI) para o consumo de cálcio (tabela 3) e vitamina D, onde foram 

estabelecidos os valores com base na Estimated Average Requirement (EAR) e na 

Recommended Dietary Allowance (RDA) para todos os grupos de estágio de vida, 

exceto crianças até aos 12 meses que foi estimado de acordo com Adequate intake (AI). 

Estes valores de referência assumem uma exposição solar mínima (DRI, 2011).  

 

3.5.1 VITAMINA D NA OI 

Diversos estudos avaliam a vitamina D sérica em indivíduos com OI. Edouard et 

al (2011) avaliou a relação entre os níveis séricos de vitamina D e parâmetros de 

mineralização e metabolismo ósseo em um grupo de pacientes pediátrico com OI. Os 

autores observaram que níveis séricos de 25OHD variaram de 13-103 nmol/L e foram 

<50 nmol/L em 37 pacientes (52 %). Nenhum dos pacientes OI tinha sinais radiológicos 
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de raquitismo ou osteomalacia. Os níveis séricos de 25OHD foram negativamente 

correlacionados com a idade e níveis séricos de PTH, mas não se correlacionados com 

nenhum outro parâmetro de mineralização de massa óssea.  

Outro estudo realizado pelo mesmo autor, no mesmo ano, avaliou os 

determinantes dos níveis séricos de vitamina D em crianças e adolescentes com OI e   a 

relação entre as concentrações séricas de 25OHD e a DMO de coluna lombar. As 

concentrações séricas de 25OHD variaram 14-133 nmol/l e foram menores de 50nmol/l 

em 86 pacientes (27%). A análise de regressão revelou que a idade, estação e tipo de OI 

foram preditores dos níveis séricos de vitamina D. As concentrações séricas de 25OHD 

foram negativamente correlacionados com os níveis séricos de PTH e positivamente 

relacionados com o escore-z da DMO de coluna lombar após considerar tipo de OI sexo 

e idade (EDOUARD et al., 2011). 

Estudo realizado em 2012 teve como objetivo avaliar a relação entre 

concentrações séricas de 24,25 (OH)2D e metabolismo e densidade óssea em crianças 

com OI. Os pacientes com o tipo graves de OI tipo apresentaram níveis séricos de 24,25 

(OH)2D mais elevados e uma maior razão entre soro 24,25 (OH)2D e 25OHD, sugerindo 

um aumento da atividade enzimática de 25OHD-24-hidroxilase (EDOUARD et al., 

2012). 

Wilsford et al (2013) objetivaram avaliar a prevalência de deficiência de 

vitamina D e possíveis fatores de risco que influenciam os níveis séricos de vitamina D 

em 80 crianças com OI. O nível médio de 25-OHD foi de 23 ng/ml e 35 (79,5 %) 

pacientes apresentaram níveis insuficientes ou deficientes de vitamina D. Entre as 

correlações significativas com baixos níveis séricos de vitamina D foi encontrado maior 

idade, descendência afro-americana, percentil aumentado do IMC e consumo de soda. 
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4. JUSTIFICATIVA 

A OI é uma enfermidade genética que afeta a matriz óssea resultando em 

fraturas de repetição. Estudo realizado previamente pelo nosso grupo demonstrou uma 

alta prevalência de sobrepeso e obesidade, baixo consumo de cálcio e alta ingestão de 

calorias.  Dados sobre o metabolismo de pacientes com OI são escassos na literatura. 

Portando, faz-se necessário, avaliar o resultado de uma intervenção nutricional, visando 

ajuste da ingestão calórica, consumo de cálcio e adequação dos níveis séricos de 

vitamina D. 
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5. OBJETIVOS 

OBJETIVO GERAL 

Avaliar o resultado da intervenção nutricional com ênfase no consumo de cálcio em 

pacientes pediátricos com Osteogênese Imperfeita. 

OBJETIVOS ESPECÍFICOS  

1. Comparar os valores de taxa de metabolismo basal obtidos através da BIA, 

valores padrões específicos por idade propostos pela OMS e fórmula Kcal/cm 

com o método padrão ouro CI 

2. Estimar o % gordura corporal, peso de massa gorda e peso massa magra obtidas 

através da BIA, antropometria e comparar com os valores do DEXA. 

3. Comparar % gordura corporal, peso de massa gorda e peso massa magra obtidos 

pelo DEXA antes e após intervenção nutricional 

4. Comparar as medidas antropométricas obtidas como: peso, estatura, IMC e 

dobras cutâneas antes e após a intervenção nutricional. 

5. Definir e comparar o estado nutricional antes e após a intervenção  

6. Quantificar e comparar a densidade mineral óssea (DMO) de coluna lombar e de 

corpo inteiro obtidos através do DEXA antes e após a intervenção. 

7. Classificar e comparar os níveis séricos de vitamina D antes e após a 

intervenção. 

8. Correlacionar os níveis séricos de vitamina D com uso de proteção solar, estação 

do ano, exposição solar, atividade sedentária, DMO, consumo de leite e bebidas 

à base de soda e concentração sérica de paratormônio, fósforo, fosfatase alcalina, 

cálcio total.  

9. Comparar a ingestão de cálcio antes e após a intervenção 
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 6. METODOLOGIA 

6.1 Delineamento  

  Estudo de Coorte Prospectivo 

 6.2 Local de estudo  

Este estudo foi realizado no ambulatório de Osteogênese Imperfeita (OI) do 

Serviço de Genética Médica do Hospital de Clínicas de Porto Alegre (HCPA), que é um 

Centro de Referência para o tratamento da OI no Rio Grande do Sul (CROI-HCPA).  

6.3 Critérios de Inclusão  

Foram incluídos pacientes pediátricos, com diagnóstico de OI, de ambos os 

gêneros, com idade entre 2-19 anos que estavam em acompanhamento clínico no 

ambulatório do CROI/ HCPA.    

6.4 Critérios de Exclusão  

Foram excluídos pacientes menores de dois anos, devido à dificuldade dos 

mesmos permanecerem com máscara necessária para o exame de CI, ou que possuíssem 

outras enfermidades, como câncer, insuficiência renal, insuficiência cardíaca, doença 

inflamatória intestinal, úlceras gastrointestinais, pancreatites e Síndrome da 

Imunodeficiência Adquirida, que pudessem afetar o estado nutricional.  

 6.5 Considerações Éticas  

Este projeto foi aprovado pelo Comitê de Ética em Pesquisa do HCPA sob 

número 11-0585. Os responsáveis legais pelos pacientes assinaram termo de 

consentimento livre e esclarecido.    
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6.6 Intervenção Nutricional  

A intervenção nutricional foi realizada em três consultas nutricionais. Na 

primeira consulta foram realizados exames de calorimetria indireta para estimar o gasto 

energético de cada indivíduo, avaliação do consumo alimentar através de um 

recordatório alimentar (RA) de três dias não – consecutivos solicitado anteriormente, e 

questionário de frequência alimentar do consumo de cálcio (QFACA) para se avaliar a 

quantidade de cálcio ingerida pelos pacientes. Foram também realizados os exames de 

sangue e solicitados exames do DEXA para análise da DMO.  Após foram calculadas as 

necessidades nutricionais de cada indivíduo e entregue uma orientação alimentar junto 

com receitas de preparações ricas em cálcio.  Na segunda consulta, aos seis meses após 

o início da intervenção foram esclarecidas dúvidas sobre a alimentação dos pacientes e 

reforçada as orientações dadas anteriormente. Na terceira consulta, aos 12 meses, foi 

reavaliado o consumo alimentar de cálcio através do QFACA e realizado os exames 

sangue e solicitado o DEXA para avaliação da composição corporal e densidade mineral 

óssea. 

6.7 Coleta de Dados  

Os dados da pesquisa foram coletados por único pesquisador, entre o período de 

março de 2012 a dezembro 2013.  A coleta de dados foi dividida em dois momentos:  0 

e 12 meses. 

6.7.1 Dados Clínicos  

Os dados clínicos foram obtidos durante a consulta, incluindo: idade, sexo, tipo 

de OI, uso de bifosfonados e suplementação de cálcio e vitamina D.  O estagiamento 

puberal foi avaliado através autoclassificação da maturação sexual (MARTIN et al., 

2001). Cada criança ou adolescente observava as figuras e referia a sua escolha para o 
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avaliador. Foram considerados pré-puberes aqueles que apresentaram classificação 1 

para qualquer um dos itens (mamas e pêlos para meninas e genitais e pêlos para 

meninos), pré púberes classificados como 2, 3 ou 4 e pós púberes os indivíduos que se 

classificaram como 5 (TANNER, 1986) 

A mobilidade do paciente foi avaliada segundo os seguintes critérios 

modificados por Land et al (2006): (0) restrito a cadeira de rodas; (1) capaz de andar 

com ajuda; (2) capaz de andar em casa com ou sem ajuda; (3) capaz de andar curtas 

distancias com ou sem ajuda; (4) capaz de andar independentemente.  

6.7.2 Dados da Taxa de Metabolismo Basal  

A Taxa de Metabolismo Basal (TMB) foi obtida de quatro maneiras: 

6.7.2.1 Calorimetria indireta  

 O equipamento utilizado para o exame de calorimetria indireta (CI) foi 

analisador metabólico VO2000 (MedGraphics, Estados Unidos). O exame foi realizado 

no período da manhã, com jejum de 12 horas em ambiente termoneutro sem ruídos. A 

duração do teste de 10 minutos com paciente na posição supina sem realizar qualquer 

atividade. (DIENER, 1997; ASSOCIAÇÃO BRASILEIRA DE NUTROLOGIA, 2009). 

                           

Figura 4.  Posição para a realização do exame de Calorimetria Indireta 
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6.7.2.2 Bioimpedância Elétrica  

Para realização da Bioimpedância Elétrica (BIA) foi utilizado o aparelho 

Byodinamics ® modelo 310, seguindo as recomendações de jejum de alimentos, cafeína 

(8h) e água (2h) e não realização de exercício físico nas 4 horas que antecediam o 

exame. Por ocasião do exame mantinham-se os membros abduzidos ao tronco e foram 

fixados eletrodos sempre do mesmo lado, com distância de pelo menos 5 cm entre eles, 

sempre fixando o eletrodo ligado ao fio vermelho sempre na região proximal e o 

eletrodo do fio preto na região distal (ASSOCIAÇÃO BRASILEIRA DE 

NUTROLOGIA, 2009). Na primeira avaliação este exame foi realizado junto com a CI, 

sendo o tempo de jejum o mesmo. 

 

Figura 5. Pontos de fixação dos eletrodos para realização do exame de Bioimpedância 

Elétrica. 
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6.7.2.3 Valores Preditivos para idade propostos pela Organização Mundial da 

Saúde 

Foram utilizados os valores de necessidade energética para a idade no percentil 50 

FAO/OMS (2001). Crianças classificadas com baixa estatura moderada e grave tiveram 

sua idade corrigida de acordo com sua estatura no percentil 50. 

6.7.2.4 Fórmula Kcal/cm   

 Foi utilizado o método Kcal/cm de estatura para se estimar o requerimento 

energético, segundo HEALD & GONG (1999). Este método não necessita correção da 

idade para a estatura, pois já está contemplada na sua formula.  

6.7.3 Dados Antropométricos  

6.7.3.1 Peso e estatura  

A medida do peso foi realizada usando apenas avental infantil, fraldas e/ou 

roupas intimas, cujo peso foi subtraído do peso total para obtenção do peso final. Os 

pacientes foram pesados em uma balança Filizola® Personal (São Paulo, SP) com carga 

máxima de 180 kg e divisão de 100g.   

Para as medidas de comprimento/estatura foram feitas duas aferições: posição 

supina sobre uma maca, com braços estendidos ao longo do corpo, membros inferiores 

estendidos, e pés unidos fazendo ângulo reto com as pernas. A medida foi realizada com 

estadiômetro de madeira com precisão de 0,1 cm para crianças menores de 1 metro e 

para pacientes maiores de 105 cm de comprimento e que não tinham condições de se 

manter em posição ereta foi utilizada régua específica para esta condiçãocom marcação 

em centímentros (LUFT, 2008). Para pacientes maiores de dois anos e que conseguiam 

ficar em posição ereta o indivíduo foi posicionado em pé no centro do estadiômetro 
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fixado na parede com precisão de 0,1 cm. Em caso de diferença no comprimento dos 

membros inferiores, foi utilizado o membro mais longo.  

6.7.3.2 Medida das dobras cutâneas e circunferência do braço   

As medidas de dobras triciptal, subescapular, e soma de ambas as dobras foram 

avaliadas utilizados plicomêtro da Cescorf Premier® (Porto Alegre, RS) com 

sensibilidade de 0,1mm.  

A dobra triciptal foi medida na face posterior do braço, paralelamente ao eixo 

longitudinal, no ponto que compreende a metade da distância entre a borda súpero-

lateral do acrômio e o olécrano. A dobra subescapular foi medida obliquamente em 

relação ao eixo longitudinal, seguindo a orientação dos arcos costais, sendo localizada a 

dois centímetros abaixo do ângulo inferior da escápula.  O valor final utilizado foi à 

média de três medidas consecutivas para cada dobra  

As medidas antropométricas foram coletadas de acordo com as técnicas 

propostas por Frisancho, 1988.  

6.7.3.3 Classificação das medidas antropométricas  

A antropometria foi avaliada de acordo com a classificação da estatura proposta 

pela OMS (2006, 2007). Os pacientes foram avaliados de duas diferentes maneiras de 

acordo com a estatura (Tabelas): Grupo 1:  pacientes  classificados com a estatura 

adequada para a idade (estatura com escore-z -1,99 a 1,99),  os dados antropométricos 

foram avaliados conforme a idade; Grupo 2:  pacientes classificados  com baixa estatura 

moderada (estatura com escore-z -1,99 a -2,99)  ou grave (estatura com escore-z  ≤ -

3,00) as medidas foram avaliadas  conforme a  idade corrigida  de acordo com a estatura 

no percentil 50.   
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O IMC foi calculado pela divisão do peso (Kg) sobre a estatura (m) ao quadrado 

de acordo com a fórmula, proposta por Quetelet:  

                       IMC= Massa corporal (Kg) /Estatura2 (m)  

Para cada indivíduo, as medidas de estatura, peso e IMC foram classificadas de 

acordo com o escore-z. O estado nutricional foi classificado de acordo com seu IMC 

estabelecido a partir das curvas da OMS (2006 2007).  

Tabela 4.  Classificação da estatura para idade para crianças de 0 a menores de 19 anos.   

Valore de Referência Diagnóstico Nutricional 

<Percentil 0,1 < Escore-z -3 Baixa estatura grave para idade 

≥ Percentil 0,1 e < Percentil 3 ≥ Escore z-3 e < Escore-z -2 Baixa estatura para a idade 

≥ Percentil 3 ≥ Escore z-2 Estatura adequada para a idade 

Fonte: OMS,2006; 2007 

Tabela 5.  Classificação do estado nutricional de acordo com IMC crianças de 0 

menores de 5 anos.  

Pontos de Corte Diagnóstico Nutricional 

< 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 +1≤Escore-z-+2 Risco para soabrepeso 

≥Percentil 97≤ Percentil 99 ≥ Escore-z-+2 ≤ Escore-z +3 Sobrepeso 

≥Percentil 99 ≥≤ Escore-z +3 Obesidade 

Fonte : OMS,2006 
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Tabela 6. Classificação do estado nutricional de acordo com o IMC para crianças e 

adolescentes entre 5-19 anos.   

Pontos de Corte Diagnóstico Nutricional 

< 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 +1≤Escore-z-+2 Sobrepeso 

≥Percentil 97≤ Percentil 99 ≥ Escore-z-+2 ≤ Escore-z +3 Obesidade 

≥Percentil 99 ≥≤ Escore-z +3 Obesidade Grave 

Fonte:OMS, 2007 

 

6.7.4 Dados da Densidade Mineral Óssea 

Os valores de Densidade Mineral Óssea (DMO) foram obtidos através DEXA 

utilizando o aparelho Lunar iDXA da marca GE Healthcare. Os raios X emitidos pela 

fonte atravessam o indivíduo, que permanece em uma posição supina, braços estendidos 

e paralelos ao corpo sobre uma mesa, permanecendo imóvel até o final do exame, com 

duração em torno de 10 minutos. Além de calcular os valores de densitometria óssea, 

também calcula a composição corporal dividindo o corpo em regiões anatômicas e os 

resultados são expressos em gramas de conteúdo mineral, de massa magra (músculos, 

vísceras, e água corporal), de gordura e percentual 

 6.7.5 Dados da Composição Corporal 

   O percentual de gordura corporal, peso de massa gorda e massa magra foram 

obtidos de três maneiras: DEXA, BIA e somatório das dobras cutâneas tricipital e 

subescapular. 
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Foram utilizadas para estimar o percentual de gordura corporal em equações 

antropométricas preditivas empregadas segundo idade (8-18anos), estagiamento puberal 

(pré púberes, púberes e pós púberes), e resultado do somatório das dobras (> 35 mm), 

conforme descritas por Slaughter et al., 1988.  

6.7. 6 Consumo de cálcio 

O consumo de cálcio foi analisado através de um questionário de frequência 

alimentar (QFA) de consumo de cálcio adaptado (UENISHI et al.,2008) realizados em 

dois momentos: 0 e 12 meses. No presente estudo foi considerado somente o consumo 

dos alimentos que possuem maior teor e biodisponibilidade de cálcio como: leite iogurte 

e queijos. Os valores obtidos através do questionário de frequência alimentar foram 

comparados com Estimated Avarege Requirement (EAR) e com Recomended  Dietary 

Allowances (RDA)  para a idade (DRI).  

Foi utilizado para demonstração das porções, um pôster com fotos coloridas para 

exemplificar o tamanho da porção de cada alimento fonte de cálcio. 

O QFA de cálcio foi composto pelos seguintes alimentos e porções consideradas 

médias: leite integral ou desnatado – 1 copo (175ml), iogurte -1 pote (120ml), ricota ou 

queijo minas - 1 fatia média (30g), queijo lanche ou mussarela – 1 fatia (22,5). Estes 

alimentos foram classificados de acordo com o consumo respeitando as seguintes siglas: 

(D) - diarimentes, (S) - semanalmente ou por (M) – mês, marcando o número de vezes 

de 1-10 e o tamanho da porção correspondente: se maior, igual ou menor que a porção 

apresentada (média) (UENISHI  et al., 2008). 
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Tabela 7.  Quantidade de cálcio presente nos alimentos avaliados: 

Alimento Medida caseira/quantidade Cálcio (mg) 

260 

248 

Leite intergral 

Leite semidesnatado 

Leite desnatado  

 

1 copo/ 200ml 

240 

Iogurte 1 pote/ 120ml 203 

Queijo minas 1 fatia/ 30mg 206 

Queijo Lanche 1 fatia / 22,5mg 225 

Queijo Mussarella 1 fatia / 22,5mg 116 

Fonte: Nutwin. 2002. 

 

6.7.7 Exames Laboratoriais e Vitamina D 

A coleta de sangue para realizar os testes laboratoriais ocorreu no Centro de 

Pesquisa do HCPA, local onde eram feitas as consultas. Foram realizadas em dois 

momentos diferentes 0 e 12 meses. O cálcio total e fosfatase alcalina foram avaliados 

através do método de colorimetria (Hitachi, 917 Roche); o PTH pelo método ECLIA 

(Modular E-170 Roche); e fósforo pelo método de fosfomolibdato UV (Hitachi, 917 

Roche). Os dados foram comparados de acordo com os valores proposto pelos 

fabricantes. A 25- hidroxivitamina D3 (vitamina D) foi dosada pela técnica de 

radioimunoensaio com o kit 25-hidroxyvitamin D-Nichols Institute Diagnostics – Paris 

e classificada conforme o nível sérico: < 10ng/ml = deficiência grave; entre 10ng/ml a 

20 ng/ml = deficiência leve; entre 20 a 30 ng/ml = insuficiência e acima de 30ng/ml = 

desejável, de acordo com os valores proposto pelo fabricante. Para análise, as 

classificações de deficiência leve e grave foram agrupadas. Os valores foram 

comparados entre os tipos de OI e com os marcadores ósseos. 
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7. FLUXOGRAMA DO ESTUDO 

ETAPA 1- Durante a consulta de rotina no ambulatório de OI, os pacientes foram 

convidados a participar do estudo. Foram explicadas as etapas do mesmo, tempo de 

duração e exames realizados.  Após o aceite do paciente em participar do estudo, era 

solicitada a assinatura do termo de consentimento e marcada a consulta nutricional, de 

acordo com a data de retorno ao ambulatorio para a realização da entrevista inicial e 

primeira fase da coleta de dados.   

Na consulta nutricional, o paciente foi instruído a comparecer na consulta em jejum de 

no mínimo 8 horas. Eram realizados exames de CI, BIA, antropometria, QFA, de cálcio 

e coleta de sangue dos pacientes, e encaminhados para a realização do exame de 

densitometria óssea no serviço de radiologia. 

ETAPA 2.  Foi realizada a orientação nutricional rica em cálcio, a partir dos dados 

obtidos na consulta nutricional, no QFA, na CI e na avaliação do consumo de cálcio e 

dos exames sanguíneos. A orientação nutricional foi enviada pelo correio, acompanhada 

de receitas de preparações ricas em cálcio para cada paciente. O recebimento da 

orientação foi confirmado por telefone. 

ETAPA 3.  Após 6 meses da primeira avaliação foram realizados ajustes na 

alimentação reforçando os pontos importantes e respondendo dúvidas sobre a orientação 

alimentar. 

ETAPA 4. Após 12 meses da primeira avaliação os pacientes foram realizados exames 

BIA, antropometria, QFA de consumo de cálcio, coleta de sangue e encaminhado para a 

realização da densitometria óssea no serviço de radiologia. 
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Os dados de antropometria, BIA, QFA de consumo de cálcio, densitometria óssea e 

exames sanguíneos obtidos na primeira avaliação (0 meses) foram comparados com os 

dados da última avaliação (12 meses).  
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RESUMO 

INTRODUÇÃO: Osteogênese Imperfeita (OI) é uma doença óssea hereditária 

caracterizada por fragilidade, deformidades ósseas e múltiplas fraturas. Devido a estas 

condições clinicas da doença, estudos anteriores evidenciaram sobrepeso e obesidade 

nos pacientes com OI, principalmente nas formas mais graves da doença e que 

apresentavam mobilidade reduzida. OBJETIVO: comparar métodos de avaliação da 

taxa de metabolismo basal (TMB) e de composição corporal (%GC e peso de MM) de 

pacientes pediátricos com OI. MÉTODOS: A TMB foi calculada por 4 diferentes 

métodos a calorimentria indireta (CI), considerada método padrão-ouro; bioimpedância 

elétrica (BIA), Valores preditivos para idade proposto pela Organização Mundial da 

Saúde (OMS), Fórmula Kcal/cm. A composição corporal foi avaliada através da % GC 

e peso de MM (kg).O %GC e MM (kg) e foram utilizados 3 métodos diferentes: 

Antropometria (ANTRO): avaliada através da soma das medidas de dobras cutâneas 

triciptal e subescapular;  BIA;  e 3- Dual X-ray Absorptiometry (DEXA) considerado 

padrão-ouro. Os valores de TMB e composição corporal foram comparados e 

correlacionados com o padrão ouro entre os tipos de OI. Ambas as avaliações foram 

comparadas com o método padrão-ouro. Foi calculada a concordância entre os métodos 

através da técnica proposta por Bland-Altman. RESULTADOS: Estudo transversal que 

incluiu 52 indivíduos sendo 29 (55,8%) do sexo feminino. A mediana de idade em anos 

no momento da consulta foi de 9 (5,25; 12,7). Indivíduos com OI tipo III apresentaram 

maior IMC e todos foram classificados com sobrepeso ou obesidade em comparação 

com os demais. Foi observada diferença significativa entre os métodos para estimação 

da TMB (p <0,001). A CI estimou valor maior que o método da BIA e menor que os 

valores propostos pela OMS) e Fórmula Kcal/cm. A OMS apresentou melhor correlação 

(r= 0,683) e melhor concordância com a CI na OI tipo I e a Fórmula Kcal/cm melhor 



72 

 

correlação (r=0,534) e concordância no tipo IV/III/V. Na comparação dos métodos com 

o padrão para avaliação da composição corporal, DEXA estimou valores maiores de 

percentual de gordura corporal (% GC) e menores de Massa Magra (MM) em relação a 

BIA e ANTRO. Também foi observada diferença significativa nas medidas de % GC e 

MM entre os tipos de OI. Ambos os métodos apresentaram correlação forte com o 

método padrão. CONCLUSÃO: Os métodos apresentaram diferenças significativas em 

relação ao padrão-ouro tanto na TMB quanto na composição corporal. Na TMB os 

valores preditivos da OMS foi o que melhor se correlacionou e concordou com a CI 

para indivíduos que possuem estatura adequada, ou nas formas mais leves da doença, 

enquanto que a fórmula kcal/cm apresentou melhor correlação e concordância com a CI 

em individuos que possuíam baixa estatura modera a grave ou nas formas mais graves 

da doença. Na composição corporal foi observada que a BIA e Antro apresentaram 

correlação forte com o DEXA, porém sem concordância entre os métodos, demostrando 

a necessidade de cuidado na escolha e na utilização dos mesmos. 
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ABSTRACT 

BACKGROUND: Osteogenesis Imperfecta (OI) is an inherited disease characterized 

by bone fragility, bone deformities and multiple fractures. Because of these clinical 

conditions of the disease, previous studies have shown overweight and obesity in 

patients with OI, especially in the more severe forms of the disease and who had limited 

mobility. OBJECTIVE: To compare methods for evaluating the basal metabolic rate 

(BMR) and body composition of pediatric patients with OI. METHODS: BMR was 

calculated by four different methods to indirect calorimentry (CI), considered the gold 

standard method; Bioelectrical impedance (BIA), values according by age proposed by the 

World Health Organization (WHO), Formula Kcal / cm. Body composition was 

assessed by prercentualof body fat( %BF) and Lean mass (LM) (kg). The %BF and LM 

(kg) and were used three different methods: anthropometry measured by the sum of 

measures of triceps skinfold and subscapular; BIA; and 3 Dual X-ray Absorptiometry 

(DEXA) considered the gold standard. The BMR values and body composition were 

compared and correlated with the gold standard between of OI types. It calculated the 

agreement between the methods through the technique proposed by Bland-Altman. 

RESULTS: Cross-sectional study including 52 individuals and 29 (55.8%) were 

female. The median age in years at the time of consultation was 9 (25.5; 12.7). OI 

individuals with type III had higher BMI and all were classified as overweight or obese 

compared with others. Significant difference was observed between the methods for 

estimating the BMR (p <0.001). Indirect calorimetry (IC) estimated value greater than 

the method of BIA and less than the values proposed by the WHO and Formula Kcal / 

cm. WHO presented the best correlation (r = 0.683) and better agreement with the IC 

within the OI type I and Formula kcal / cm better correlation (r = 0.534) and agreement 

on the type IV / III. In comparing the methods with the standard for assessment of body 
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composition, DEXA estimated higher values of BF% and smaller LM against the BIA 

and anthropometry. Also was no significant difference in % BF and MM measures 

between the type of OI.Ambos methods were strongly correlated with the standard 

method. CONCLUSION: The methods showed significant differences compared to the 

gold standard both in BMR and body composition. BMR on the predictive values of 

WHO was the best correlated and agreed with IC for individuals who have adequate 

stature, or in milder form of the disease, while the formula kcal / cm showed better 

correlation and agreement with IC in who had moderate or severe short stature or the 

most severe forms of the disease. Body composition was observed that the BIA and 

anthropometry were strongly correlated with DEXA, but no agreement between the 

methods, demonstrating the need for care in the choice and use of them.The significant 

differences over standard methods for both measures both BMRand  body composition.  
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INTRODUÇÃO 

Osteogênese Imperfeita (OI) é uma doença óssea hereditária caracterizada por 

fragilidade, deformidades ósseas e múltiplas fraturas (1). Sua prevalência varia entre 

1:15.000 a 1:20.000 nascimentos, sem preferência por sexo e/ou etnia. A OI é 

classificada usualmente em 5 diferentes tipos (I-V) de acordo com achados clínicos e 

radiológicos (2). A gravidade da doença varia amplamente, desde uma forma leve sem 

deformidades e poucas fraturas a uma forma letal com fraturas intrauterinas.  As 

características extraesqueléticas incluem esclera azulada, dentinogênese imperfeita, 

surdez, hipermobilidade articular, face triangular e presença de ossos wormianos (1,3). 

Em relação aos dados antropométricos, a principal característica é a variação da 

estatura entre os indivíduos de acordo com a gravidade da doença. O tipo III apresenta 

uma baixa estatura grave para idade, enquanto o tipo I, uma estatura adequada para a 

idade (4). Quanto ao estado nutricional, estudo anterior realizado com crianças e 

adolescentes com OI, observou-se uma tendência ao sobrepeso e obesidade nas formas 

moderadas e graves da doença. Esta condição clinica pareceu estar relacionado com 

pouca ou nenhuma mobilidade destes indivíduos, além de um consumo energético 

desbalanceado, pois foi observado uma maior ingestão de proteínas e lipídios e baixa de 

carboidrato e cálcio (5). 

Dados sobre metabolismo energético e composição corporal são escassos na 

literatura. Em 1972, Croop et al evidenciaram um hipermetabolismo em pacientes com 

OI quando comparado com indivíduos saudáveis, porém nenhum outro estudo foi 

publicado posteriormente (6). Quanto à composição corporal dos indivíduos com OI, 

Chagas et al observaram um maior percentual de gordura corporal (%GC) e um menor 
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percentual de massa magra (MM), fato que teve relação inversa com o número de 

fraturas, principalmente nos com OI tipo III (7). 

  Este trabalho tem como objetivo comparar métodos de avaliação da taxa de 

metabolismo basal (TMB) e de composição corporal (%GC e peso de MM) de pacientes 

pediátricos com OI. 

PACIENTE E MÉTODOS 

Trata-se de um estudo transversal que incluiu pacientes pediátricos de 2 a 19 

anos diagnosticados com OI, de acordo com as características clinicas e radiológicas. Os 

indivíduos foram submetidos a uma primeira consulta nutricional no Centro de 

Referência para o Tratamento de Osteogênese Imperfeita do Hospital de Clinicas de 

Porto Alegre (CROI-HCPA), entre março a dezembro de 2012. Foram coletados dados 

clínicos, antropométricos e avaliada taxa de metabolismo basal (TMB) e composição 

corporal. Estudo aprovado pelo comitê de Ética do HCPA (11-0585) e todos os 

responsáveis assinaram consentimento informado livre esclarecido. 

Dados Clínicos e Antropométricos 

 Idade, sexo, medidas antropométricas, estado nutricional e tipo de OI foram 

coletados na consulta nutricional.  

As medidas antropométricas foram realizadas de acordo com procedimentos 

padrões (8). Os pacientes foram classificados conforme sua estatura seguindo os 

critérios da OMS (9).  Pacientes maiores de 1 metro que não conseguiam ficar em pé 

foram medidos deitados com uma régua específica para a medida (10). Em caso de 

diferença de membros foi utilizado membro mais longo. 
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Peso (P), estatura/comprimento (E/C) e índice de massa corporal (IMC) foram 

classificados pelo escore-z, calculado através do software licenciado pela OMS O 

estado nutricional foi classificado usando IMC, de acordo com valores propostos pela 

OMS (10).  

Metabolismo Basal 

 A TMB foi calculada por 4 diferentes métodos; 1- Calorimentria Indireta (CI), 

considerada método padrão ouro (11) ; 2- Bioimpedâcia Elétrica (BIA), realizado com o  

aparelho BIODYNAMICS MODELO 310e, através de formula proposta pelo fabricante 

(12); 3- Valores padrões para idade de  TMB proposto pela OMS (13), sendo utilizado 

os valores de TMB referentes a  idade na estatura no P50; 4- Fórmula Kcal/cm (14). 

Os valores foram comparados e correlacionados com o padrão ouro, a CI.  Foi calculado 

a concordância entre os métodos através da técnica proposta por Bland-Altman (15). Os 

métodos foram comparados entre os tipos de OI.  As análises foram corrigidas para a 

idade e a estatura dos indivíduos.   

Composição Corporal  

A composição corporal foi avaliada através da % GC e peso de MM (kg). O 

%GC e MM (kg) dos indivíduos com OI foram aferidos por 3 métodos diferentes: 1- 

Antropometria (ANTRO): avaliada através da soma das medidas de dobras cutâneas 

triciptal e subescapular. A realização das medidas foi baseada nas técnicas descritas por 

Frisancho, 1990 (16), utilizando a média de três medidas realizadas consecutivamente. 

Para o cálculo do %GC foi utilizado a fórmula de Slaugther, 1988 (17) e para o cálculo 

MM (kg) foi subtraído do peso total o peso da massa gorda (MG), obtida através do 

%GC calculada pela antropometria (LOPES).2- Aparelho BIA; e 3- Dual X-ray 

Absorptiometry (DEXA) realizada pelo aparelho Lunar iDXA da marca GE Healthcare.   
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Os valores de % GC e peso de MM (kg) foram correlacionados e comparados 

com as medidas obtidas pelo DEXA.  A concordância entre os métodos foi testada 

através da técnica proposta por Bland- Altman. Cada método foi comparado entre os 

tipos de OI.  

Análise Estatística 

Por termos apenas um único indivíduo classificado como tipo V, este foi alocado 

com indivíduos do tipo IV para análise dos dados. 

Variáveis categóricas foram descritas através de frequências e percentuais. 

Variáveis contínuas foram descritas por mediana e amplitude interquartílica, por não 

apresentarem distribuição normal. 

Na análise do metabolismo basal e composição corporal, indivíduos 

classificados como tipo III foram alocados com os indivíduos do tipo IV/V, por 

apresentaram somente 5 indivíduos no grupo. 

Para a comparação dos métodos com o padrão tanto para TMB quanto para 

composição corporal e nos ajustes para idade e estatura foi utilizado teste não 

paramétricos “Related – Sample Wilcoxon Signed Rank Test” para amostras 

relacionadas. Para as analises entre os tipos de OI para TMB, composição corporal, foi 

utilizado teste para amostras independentes de Mann -Whitney.  Para realizar os ajustes 

para a idade e para a estatura os indivíduos foram agrupados em 2 categorias 1) < de 10 

anos e 2) >de 10 anos, enquanto que para a estatura os indivíduos foram classificados 

conforme valores de referencia da OMS 2006, 2007 e também a agrupados em 2 

categorias:1) muito baixa estatura para idade: ≤ escore z -3 e baixa estatura para idade: 

≥ escore -3 a ≤ escore z -2; 2) Estatura adequada para idade: ≥ escore z -2 a > escore z 

3.  
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Nas correlações foi utilizada a correlação de Spearman. A concordância entre os 

métodos foi avaliada através da técnica  de Bland- Altman.  

RESULTADOS 

A tabela 1 apresenta as características clínicas dos indivíduos com OI. Foram 

incluídos 52 indivíduos no estudo, destes 29 (55.8%) eram do sexo feminino. A 

mediana de idade em anos e amplitude interquartílica entre os indivíduos no momento 

da consulta foi de 9 (5.25; 12.7). Em relação ao estado nutricional, embora não tenha 

apresentado diferença significativa entre os tipos de OI, os indivíduos com OI tipo III 

apresentaram maior IMC e todos foram classificados com sobrepeso ou obesidade em 

comparação com os demais.  

Em relação à TMB, os valores calculados pelos diferentes métodos estão 

apresentados na tabela 2. Observamos diferença significativa entre os métodos de uma 

forma geral (p <0,001), onde a CI estimou valor maior que o método da BIA, porém 

menor que o da OMS e Kcal/cm. Na comparação dos métodos com o padrão ouro, 

dentro de cada tipo de OI, foi observada diferença significativa entre todas as medidas 

(p<0,005). O método da OMS apresentou melhor correlação (r= 0,683) e melhor 

concordância com a CI dentro da OI tipo I com um viés de 316 kcal onde 95% dos 

valores encontravam- se dentro do IC de (-305,1kcal; 937,1 kcal). Na OI tipo IV, o 

método que apresentou melhor correlação (r=0,534) e concordância foi Kcal/cm com 

um viés de 210,8 kcal e IC 95% (-504,4 kcal;926 kcal). As análises de concordância 

entre os métodos realizadas através de Bland-Altman estão apresentadas na figura 1. 

Quando realizado os ajustes para idade e estatura na análise com o método BIA, 

continuou-se observando diferença significativa entre as estaturas e para idade <10 anos 

(p<0,001), porém não apresentou diferença significativa em crianças maiores de 10 anos 
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(p=0,070), com correlação fraca (r= 0,231). Já para os métodos da OMS e da Kcal/cm 

foram aplicadas somente ajuste para a estatura, pois em ambos os métodos os indivíduos 

já tiveram  sua idade corrigidas em relação à estatura no momento do calculo da TMB, e 

não foi observada diferença significativa em comparação com método padrão ouro em 

crianças classificadas com muito baixa e baixa estatura para idade (p=1,000). 

Apresentaram correlação positiva (r=0,732) e (r=0,527) para OMS e Kcal, 

respectivamente. Nos indivíduos classificados com estatura adequada, somente a OMS 

diferiu significativamente da CI (p=0,021), porém apresentou uma correlação positiva 

(r=0,457). Não foi encontrada diferença dos métodos entre os tipos de OI. 

Dados da composição corporal estão apresentados na tabela 3. Na comparação 

dos métodos com o padrão, observou- se diferença significativa (p<0,001) tanto para 

%GC quanto MM, onde o DEXA estimou valores maiores de % GC e menores de MM 

em relação a BIA e ANTRO. Na comparação dos métodos dentro cada tipo de OI 

também foi observada diferença significativa nas medidas de % GC e MM nos tipos I e 

IV (p <0.001). O tipo III apresentou diferença significativa apenas na medida de MM 

(p= 0.022). Quando avaliada a diferença dos métodos entre os tipos de OI, observamos 

diferença significativa somente para as medidas de MM, onde o tipo III estimou valores 

significativamente menores que o tipo IV no método ANTRO (p=0.047) e que o tipo I 

no método DEXA (p=0,047).   

DISCUSSÃO 

A OI apresenta um amplo espectro clínico que varia entre formas leves, 

moderadas e graves da doença. A característica antropométrica clássica na OI é a 

presença de baixa estatura nos indivíduos mais afetados, como na OI tipo III e em 

alguns indivíduos do tipo IV, devido as fraturas e presença de deformidades. Nosso 



81 

 

estudo observou menor estatura nos indivíduos do tipo III, seguido pelos tipos IV/V e 

tipo I que apresentou uma mediana de estatura maior que os demais tipos.  Este achado 

também foi descrito em outros estudos (18,19). 

Outra característica antropométrica observada no presente estudo foi de que 

indivíduos com OI tipo III apresentaram maior IMC em relação aos tipos I e IV/V, 

sendo todos classificados com sobrepeso ou obesidade. Este fato pode ser elucidado 

pela pouca ou nenhuma mobilidade observada no tipo III, devido a presença de 

deformidades. Estudo realizado por Zambrano et al, em 2011, com crianças e 

adolescentes com OI, observou que 38,09% da amostra e todos os indivíduos com OI 

tipo III foram classificados com sobrepeso ou obesidade, e quando considerado o estado 

nutricional dos indivíduos de acordo com a mobilidade, foi observado que 67,3% dos 

indivíduos incapazes de caminhar foram classificados com sobrepeso ou obesidade (5). 

Outros estudos corroboram nossos achados sobre a pouca ou nenhuma mobilidade 

devido a presença de deformidades e maior numero de fraturas na OI tipo III, além de e 

maior IMC em relação aos demais tipos de OI (19,20,21).  

Em relação à TMB, encontramos na literatura apenas um artigo que avaliou o 

metabolismo dos pacientes com OI.  No referido estudo, o método utilizado foi a CI e os 

resultados observados foram de que os pacientes com OI apresentaram valores 

significativamente diferente dos saudáveis, devido ao menor peso corpóreo, hipertermia, 

maiores frequencias cardíacas e respiratória, maior taxa metabólica e maior 

concentração sérica de tiroxina, sugerindo que pacientes com OI estão em estado 

crônico de hipermetabolismo e hipercinético circulatório, possivelmente relacionado a 

função anormal da tireoide (6). Em estudo que verificou a TMB através da CI, em 

crianças gautemalenses sem OI divididas em dois grupos: estatura adequada para idade 
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e baixa estatura para idade não foi observada diferença entre os grupos (22). Assim, a 

OI determina maior TBM por outros fatores que a baixa estatura dos pacientes. 

No presente estudo foram comparados três métodos para estimativa da TMB em 

relação ao método padrão ouro (CI) com o objetivo de avaliar a possibilidade de 

utilização de outros métodos para o cálculo da TMB quando não disponivel a CI. 

Obtivemos medidas diferentes de TMB entre os métodos, a BIA estimou um valor 

menor de TMB que a CI enquanto a OMS e a Kcal estimaram valores maiores. Estudo 

realizado por Wilson et al, com 33 crianças de origem Maya, tiveram como objetivo 

avaliar através da BIA se o “stunting”, crescimento atrasado, seria um fator 

independente em relação a   TMB, mesmo após controle para MM. Usando análise de 

regressão múltipla observaram que maior MM foi preditiva para uma maior TMB, 

porém o autor observou que menor escore-z de estatura para idade acompanhado de 

menor MM foi preditivo para uma menor TMB (23). Em nosso estudo a BIA 

subestimou os valores de TMB em relação a CI, uma possível explicação é que 

pacientes com OI apresentam maior %GC e menor MM, o que influencia a análise feita 

pela BIA. 

Os valores de referências e equações preditivas como OMS/FAO e Kcal/ cm são 

métodos fáceis, baratos e também de fácil aplicação, embora desenvolvidos para 

populações saudáveis. Estudo realizado com pacientes pediátricos com OI estimou a 

TMB por dois métodos diferentes: através de valores de referência para a TMB por 

idade da OMS e pela fórmula Kcal/cm, e comparou os valores entre si e entre os tipos 

de OI. Foi observado que a OMS estimou uma média de valor de TMB 6.8% (95% CI: 

3% to 11%) maior que a fórmula Kcal/cm e indivíduos com OI tipo III apresentaram 

maior percentual de adequação de consumo de energia em ambos os métodos quando 

comparado com o os tipos I e IV (5). Nhung et al, avaliaram 250 adolescentes 
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vietnamitas, entre 15 e 17 anos, com o objetivo de comparar valores de TMB de 

equações preditivas proposta pela OMS com valores obtidos pela CI. Os autores 

observaram uma superestimação de 7,8% para meninos e de 11,8% para meninas nos 

valores de TMB obtido pelas equações preditivas proposta pela OMS (24).  

Outro estudo realizado com 30 pré-puberes japoneses sem OI ou outras 

condições clínicas, porém com baixa estatura, pareados por idade com um grupo 

controle de 13 crianças saudáveis com estatura adequada para idade, teve como objetivo 

estimar o gasto energético ou TMB através da CI e comparar com TMB calculada 

usando a Dietary Reference Intake (DRI) para a população japonesa. Os resultados 

observados foram de a TMB do grupo controle foi significativamente maior do que no 

grupo com baixa estatura. No entanto, quando realizado o ajuste para tamanho do corpo 

(peso= TMB/kg e área de superfície corporal = TMB/m2), a TMB foi significativamente 

maior para o grupo com baixa estatura (25). Outros estudos também demonstraram 

superestimação de equações preditivas e valores de referências propostos pela OMS em 

diversas idades e indivíduos obesos (26,27). Contudo, em estudo realizado por 

Rodriguez et al, com crianças saudáveis, não foi observada diferença significativa entre 

valores de equações preditivas propostos pela OMS e Schoefield em relação a CI para 

estimação da TMB, sugerindo que na falta de equações mais acuradas, estas sejam 

utilizadas (28).  

Baseando-se nos dados descritos acima, observa-se não ter um método substituto 

para a CI que seja unânime entre os autores. No presente estudo observou-se que a BIA, 

subestima demasiadamente a TMB destes indivíduos, pois apresentou um viés da 

diferença de médias entre as medidas de -764,14 Kcal com IC de 95% de (-1445 kcal; -

83,21 kcal), e atribuímos isto ao fato de pacientes com OI possuírem em sua 

composição corporal maiorr %GC do que indivíduos saudáveis. Os métodos OMS e 
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Kcal/cm embora tenham superestimado valores de TMB com valores de diferença de 

médias em relação a CI de 336,8 kcal (-497,5 kcal; 1171,17kcal) e 271 kcal (-516 kcal; 

1059 kcal) para OMS e Kcal cm, respectivamente, de um modo geral, foram os que 

melhor se correlacionaram entre os tipos de OI.  Com isto, embora não sejam substitutos 

para a CI, sugerimos o uso destes métodos na ausência do padrão, até um método mais 

acurado ser desenvolvido para pacientes com OI, salientando que no método OMS seja 

realizada a correção da idade para a estatura dos indivíduos, ou utilizando em indivíduos 

mais afetados o método Kcal/cm, considerando a classificação da estatura dos 

indivíduos de acordo com o escore-z para idade, pois esta fórmula já contempla a 

estatura em sua equação.  

 Considerando a composição corporal, nosso estudo comparou dois métodos 

ANTRO e BIA com o padrão ouro DEXA e observou uma correlação significativa entre 

eles. Contudo, o DEXA estimou valores maiores de %GC e menores de MM em relação 

a BIA e ANTRO.  Estudo realizado pelo nosso grupo em 2011, também observou uma 

correlação forte entre %GC determinado pelo DEXA e pela soma das pregas cutâneas 

triciptal e subescapular (r=0.803) (5). Boeke et al, em 2013, estudou 1110 crianças 

saudáveis, com média de idade de 7,9 (0,8, 6,5-10,9) anos e também observou forte 

correlação em relação as medidas, soma de pregas cutânea (r=0,90), BIA (r=0,87) e 

IMC (r=0,83) com o DEXA (29). Em estudo realizado por Rodriguez et al, em 2002 

com 230 crianças, foi comparado o % GC obtido pelo DEXA e pela BIA, tendo 

observado diferença significativa entre as medidas, onde a BIA reproduziu valores 

menores que os apresentados pelo DEXA (p<0,0001), embora as correlações também 

tenham sido significativas (r=0,740) (30).  Um estudo interessante, porém realizado 

com adultos saudáveis comparou o % GC entre DEXA e BIA, observou uma correlação 

significativa entre ambos (r=0,88), contudo quando a %GC foi categorizada (alta, 
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adequada e baixa), foi constatado uma diferença significativa nas análises, onde a BIA 

superestimou valores em 3.56% indivíduos classificados com % GC <20% (magro) e 

subestimou valores em 2.65% quando o % GC foi classificado como > 30% (obeso) 

(31). Outros estudos também demostraram diferença significativa entre os métodos 

ANTRO e BIA em relação ao DEXA, para MM e principalmente % GC, em crianças e 

adolescentes, onde a BIA e a ANTRO subestimam estes valores em relação ao DEXA 

(32,33). Quando avaliado os métodos entre os tipos de OI, observamos diferença 

significativa, onde o tipo III apresentou menor MM em relação ao tipo IV/V no método 

ANTRO e em relação tipo I no DEXA. Cabe salientar que todos os indivíduos com OI 

tipo III apresentaram maior IMC quando comparado os demais. Chagas et al, 

descreveram em seu estudo que adolescentes e adultos com OI tipo III possuíam maior 

%GC e IMC e menor MM que os indivíduos saudáveis (7).   

 Embora existam diversos estudos que corroborem os nossos achados, aplicamos 

a análise de Bland– Altman para verificar a concordância entre os métodos e 

observamos que os métodos não concordam plenamente (diferença igual a zero). Assim, 

95% dos valores se encontram dentro do intervalo de confiança apresentado para cada 

método, sendo menores as diferenças de médias de 7,28 % GC entre BIA e DEXA e 

1,75 kg de MM entre ANTRO- DEXA. Com isto, na ausência do DEXA, é importante a 

escolha de um método especifico para análise da composição corporal e não permutar 

entre eles, e assim comparar com valores medidos pela mesma técnica, lembrando das 

diferenças significativas entre eles em relação ao padrão.   

Uma limitação do estudo foi o pequeno número de sujeitos incluídos no tipo III, 

fato que contribuiu para um menor número de sujeitos submetidos a CI devido à 

condição do exame de permanecer 10 minutos em repouso com máscara e por serem 
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crianças de difícil manejo devido à gravidade da doença. Porém este é o primeiro estudo 

a comparar métodos que determinam a TMB e composição corporal em OI. 

CONCLUSÃO 

Através do presente estudo observamos que os métodos apresentaram diferenças 

significativas em relação ao padrão-ouro tanto na TMB quanto composição corporal. Na 

TMB os valores preditivos da OMS foi o que melhor se correlacionou e concordou com 

a CI para indivíduos que possuem estatura adequada, ou nas formas mais leves da 

doença, enquanto que a fórmula kcal/cm apresentou melhor correlação e concordância 

com a CI em individuos que possuíam baixa estaura modera a grave ou nas formas mais 

graves da doença. Na composição corporal foi observada que a BIA e Antro 

apresentaram correlação forte com o DEXA, porém sem concordância entre os métodos, 

demostrando a necessidade de cuidado na escolha e na utilização dos mesmos. Com 

isto, é importante a realização de novos estudos que abordem avaliações da composição 

corporal e principalmente da TMB em pacientes com OI para esclarecer qual o melhor 

método para ser utilizados na impossibilidade do método padrão, pois estas informações 

são essenciais na orientação nutricional.  
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Tabela 1. Características clínicas e antropométricas da Osteogênese Imperfeita 

Variáveis Total Tipo I Tipo III Tipo IV/V p 

Tipo de OI 52 24(46.2) 5(9.6) 22(44.3)/1 (1.9)  

Idade (anos) md (p25-p75) 9 (5.25;12.7) 9(5;11.5) 8(3;10) 11(8;14) 0.180 

Altura/compr (cm) md (p25-p75) 125.3(105.1; 141.1) 131.1(108.6; 143.3) 80(73.50; 104.2 ) 122.8(109; 144) 0.008 

Peso (kg) md (p25-p75) 25.5(16.1; 44.8) 26.4 (21.1; 47.6) 12(10.5 ;27) 30.1(16.9; 46.6) 0.078 

IMC(kg/m2) md(p25-p75) 17.7( 15.3;22.2) 16.1(14.6; 22.1) 21.3(18.2; 24.5) 17.7(15.6; 23.9) 0.251 

Baixo IMC para idade 5(9.6) 3(12.5) - 2(8.7) 0.075 

IMC adequado para idade 27(51.9) 12(50) - 15(65.2)  

Sobrepeso 11(21.2) 5(20.8) 2(40.0) 4(17.4)  

Obesidade 9 (17.3) 4(16.7) 3(60.0) 2(8.7)  

IMC: Baixo IMC para idade= escore-z < -2; IMC adequado = escore-z entre -2 a +1; Sobrepeso= escore z entre +1 e +2; Obesidade = escore-z > 
+ 2 
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Tabela 2. Metabolismo basal dos pacientes pediátricos com Osteogênese Imperfeita.  

 

 

 

 

 

 

 

 

Variáveis n Total Tipo I Tipo III/IV/V P  

N  42 24 28   

Met. Calor m (p25;p75) 38 1543,4 

(1256; 2010,8) 

1521,7 

 (1377; 1988,1) 

1549,8 

(1245;1924,3) 

0,860  

Met. Bio m (p25;p75) 52 735,8 

(442,5; 1033) 

769,9 

(509,4; 956,4) 

717,9 

(380,6; 1097,1) 

0,686  

Met. OMS  m (p25;p75) 52 1854 

(1330; 2379) 

1854  

( 1394; 2149,5) 

1776 

(1246;2491) 

0,963  

Met. Kcal/cm m (p25;p75) 52 1770,9 

(1538,4; 2065) 

1851,9 

(1593,3; 2147) 

1679,5 

(1352,6; 1941,2) 

0,248  

 

Total 

Met Calor - Met Bio= (p<0,001) ;(r = 0,613) 

Met Calor - Met OMS= (p<0,001); (r = 0,0,584) 

Met Calor- Met Kcal/cm =(p<0,001); (r = 0,450) 

 

 

Tipo I 

Met Calor – Met Bio = (p<0,001) ;(r= 0,646) 

Met Calor – Met OMS = (p=0,001) ;(r=0,683) 

Met Calor – Met Kcal/cm = (p=0,005) ; (r= 0,168) 

 

Tipo IV 

Met Calor – Met Bio= (p<0,001); (r= 0,566) 

MetCalor – Met OMS= (p=0,007); (r=0,563) 

Met Calor - Met Kcal/cm= (p=0,013); (r=0,584)  
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Tabela 3. Composição corporal dos pacientes pediátricos com Osteogênese 
Imperfeita. 

* letras distintas apresentam valores estatisticamente diferente. 

% de Gordura DEXA - % de Gordura Antrop = (p <0.001); (r = 0.805) 

% de Gordura DEXA- % de Gordura Bio = (p <0.001); (r = 0.829) 

Massa Magra DEXA – Massa Magra Antrop = (p <0.001); (r =0.981) 

Massa Magra DEXA – Massa Magra BIO= (p <0.001); (r =0.963) 

 

 

 

 

Variáveis Total Tipo I Tipo III Tipo IV P 

Percentual de Gordura  

md (p25;p75) 

     

% de Gordura Antrop 18.94 

(14,90; 30,24) 

21,10 a  

(15,77; 30,688) 

16.79a 

(13.31; 32.90) 

18,98a 

(1574; 26,48) 

0,754 

% de Gordura DEXA 29,40 

(25; 40,30) 

34.05a  

(25; 41,50) 

28.30a 

(26; 29.4) 

28,80a 

(22,40; 37,60) 

0,579 

% de Gordura Bio 23.45 

(16,25; 31,40) 

23,65a 

(15,85; 32,35) 

27.1a 

(18.7; 32.80) 

22,60a 

(17; 29,40) 

0,826 

 p < 0.001 p < 0.001 p = 0.449 p < 0.001  

Massa Magra (kg) 

md (p25;p75) 

     

Massa Magra Antrop 21,49 

(14,17; 30,80) 

21.67ab 

(16,21;28,97) 

10.40b 

( 8.94; 14.16) 

23,92a 

(15,89; 33,72) 

0,047 

Massa Magra DEXA 19,13 

(11,84; 27,06) 

20,54a 

(14,20; 28,47) 

8.71b 

( 7,72; 11.06) 

19.56ab 

(13.14; 27.21) 

0,047 

Massa Magra BIO 20,10 

(13,90; 31,85) 

21,45a 

(16,15;30,40) 

9.8a 

(9.3; 14.1) 

20.50a 

(15,30; 33) 

0,152 

  p<0,001 p=0,022 p<0,001  
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Tipo I 

% de Gordura DEXA- % de Gordura Antrop = (p =0.001); (r= 0,906) 

% de Gordura DEXA-  % de Gordura Bio= (p <0.001); (r=0,872) 

Massa Magra DEXA – Massa Magra Antrop= (p =0,005); (r= 0,957) 

Massa Magra DEXA – Massa Magra BIO= (p <0.001); (r=0,964) 

Tipo III 

% de Gordura DEXA- % de Gordura Antrop = (p=0,080); (r= 0,900) 

% de Gordura DEXA-  % de Gordura Bio= (p=0,893); (r=1) 

Massa Magra DEXA – Massa Magra Antrop = (p = 0,043) (r=0,900) 

Massa Magra DEXA – Massa Magra BIO= (p = 0.043); (r=1) 

Tipo IV 

% de Gordura DEXA-% de Gordura Antrop = (p <0.001), (r= 0,780) 

% de Gordura DEXA- % de Gordura Bio= (p <0,001) ;( r=0,760) 

Massa Magra DEXA – Massa Magra Antrop (p <0.001) (r= 0,981) 

Massa Magra DEXA – Massa Magra BIO (p <0,001) (r=0,969)
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                           Tipo I                Tipo III/IV/V 

                                         

 

 
 
Figura 1. Concordância entre métodos para taxa de metabolismo basal através da 

técnica de Bland-Altman dentro dos tipos de Osteogênese Imperfeita. 
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               Total                       Tipo I    Tipo III/IV/V 

                        

                           
 
 

Figura 2. Análise da concordância feita Bland – Altman para composição corporal 

(percentual de gordural corporal) entre os tipos de Osteogênese Imperfeita. 
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                Total                       Tipo I    Tipo III/IV/V 

                            

                         

Figura 3. Análise da concordância feita Bland – Altman para composição corporal 

(peso de Massa Magra) entre os tipos de Osteogênese Imperfeita. 
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ABSTRACT 

Objective: Vitamin D is essential to the development and maintenance of the skeleton, 

especially for children with bone disorders such as osteogenesis imperfecta (OI). We 

evaluated serum 25-hydroxyvitamin D (25-OHD) levels to assess the relationship 

between determinants of vitamin D status in pediatric patients with OI.  

Methods: Cross-sectional study evaluated sex, age, weight, height, body mass index 

(BMI), OI type, sunscreen use, season of assessment, sun exposure, vitamin D and 

calcium supplementation, bisphosphonate treatment, bone mineral density (BMD), milk 

and soda consumption, mobility and time of sedentary activity (TSA). Levels serum 25-

OHD, calcium, parathyroid hormone (PTH), phosphorus and alkaline phosphatase 

(ALP) were analyzed. Serum levels of 25-OHD were classified according to sufficient 

(> 30ng/ml or 75 nmol/L); insufficient (20-30ng/ml or 50-75nmol/L); moderate 

deficient (20-10 ng/ml or 50- 25 nmol/L) and severe deficient (< 10ng/ml or 25nmol/L).  

Results: Fifty-two patients were included and 46 (88.4%) were classified as having 

insufficient or deficient 25-OHD. An inverse correlation between serum 25-OHD and 

TSA (r=-0.597, p<0.001), and a positive correlation with height (r=0.521, p=0.046) and 

whole body BMD (r=0.586, p=0.022) were observed. A significant difference between 

the number of glasses of milk consumed (p=0.010) was observed.  

Conclusion: To optimize bone health, patients with OI need to be educated regarding 

habits that can improve serum 25-OHD levels, such as a reduction in periods of 

inactivity, the importance of sun exposure, and increased the consumption of milk and 

fortified dairy products.  

Keywords: Vitamin D, osteogenesis imperfecta, nutrition, bone health, health 

professional, family education. 
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INTRODUCTION 

Vitamin D plays an essential role in bone health, especially with regards to calcium 

homeostasis, and skeletal development and maintenance. Vitamin D deficiency is a 

common issue in the general population, specially in the growing children causing 

rickets [1]. Osteogenesis imperfecta (OI) is a genetic disorder that causes bone fragility 

and recurrent fractures. During the clinical treatment of OI, it is important to consider 

factors related to bone health in order to optimize and/or maintain better bone mass 

levels in these individuals; such factors include vitamin D levels [2]. 

The primary source of vitamin D is sun exposure, which leads to the synthesis of 

vitamin D in the skin; only 10% of vitamin D is provided from the diet [3]. Solar 

radiation converts vitamin D in the skin to its active form, vitamin D3 (cholecalciferol), 

but this action depends on a range of factors such as the duration of skin exposure to 

ultraviolet B (UVB) rays, skin pigmentation, the use of sunscreen, type of clothing, 

season of the year, and geographical latitude [4].  

Optimal serum vitamin D concentration is a consensus in the literature.  Some 

investigators have used biomarkers or functional end points to define adequacy of 

circulating 25OHD levels in relation to calcium homeostatic. These biomarkers include 

the functional indicators like parathyroid hormone (PTH) serum concentration, calcium 

absorption, and BMD. Researchers observed that levels of 25OHD below 80 nmol/L 

(32ng/ml) result in alterations in the  biomarkes [5,6]. 

Although vitamin D deficiency is also observed in healthy individuals, patients 

with OI have a greater number of risk factors for this condition. In moderate and severe 

forms of OI, subjects can present with reduced levels of mobility, which results in 

weight gain and decreased sun exposure [2]. This study aimed to evaluate serum 25-



101 

 

hydroxyvitamin D (25-OHD) concentrations and correlate these with other factors 

related to bone health in pediatric patients with OI. 

 

MATERIAL AND METHODS 

This was a cross-sectional study involving pediatric patients aged 0 to 19 years 

diagnosed with OI based on their clinical and radiological features [7]. All subjects 

underwent a nutritional consultation at the Reference Center for Osteogenesis 

Imperfecta Treatment, Porto Alegre Clinical Hospital (CROI-HCPA), between March 

and December 2012. Porto Alegre is a city located in Southern Brazil with geographic 

coordinates latitude: 30°0'S and longitude: 51°13'W. The CROI-HCPA is the only 

center for OI treatment in the State of Rio Grande do Sul and has registered 130 patients 

including adults and children.  Data collected included sex, age, weight, height, BMI, 

OI type, use of sunscreen during outside activities (yes or no), season of assessment 

(spring/summer or autumn/winter) and daily sun exposure (>15 min; <15 min), calcium 

supplementation use (yes or no), and use of bisphosphonates (yes or no). 

Biphosphonates use include pamidronate in moderate to severe forms of OI (0.5 -1 mg 

every 2 to 4 months) or alendronate in mild forms (35 mg once a week).  Milk 

consumption was stratified as: 0) did not consume milk; 1) <1 cup per week; 2) 1-2 

cups per day; and 3) ≥3 cups per day. Soda consumption was stratified as: 1) consumed 

daily; 2) consumed on weekends; 3) consumes less than once a week; and 4) does not 

consume. Time of sedentary activity (TSA) was assessed by combining the minutes 

spent sleeping, playing with computer games, and watching television. The mobility of 

individuals was measured using the following scoring system: 0 = restricted to 

wheelchair use; 1 = able to walk with help; 2 = able to walk at home with or without 
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support; 3 = able to walk short distances with or without support; or 4 = able to walk 

independently [8].  

 

Bone mineral density 

The bone mineral density of the lumbar spine (L1-L4) and whole body were quantified 

and evaluated using the z-score (for children above 5 years old) obtained by dual energy 

X-ray absorptiometry (DEXA) scans using Lunar iDXA GE Healthcare version 

enCORE 13.60.033 (Madison, USA).  

 

Biochemical markers 

Vitamin D was measured by a radioimmunoassay with a 25-hydroxyvitamin D kit 

(Nichols Institute Diagnostics, Paris, France) and classified according to values 

proposed by the manufacturer: <10 ng/ml (25nmol/L) = severe deficiency; 10-20 ng/ml 

(25-50nmol/L) = deficiency; 20-30 ng/ml (50-75nmol/L)= insufficiency and ≥30 ng/ml 

(75nmol/L) = adequate. 

Serum levels of calcium and AP were evaluated using a colorimetric method 

(Hitachi 917 Roche), PTH was measured by the ECLIA (Roche Modular E-170) 

method, and phosphate was measured using the UV phosphomolybdate method (Hitachi 

917 Roche). 

This study was approved by the Porto Alegre Clinical Hospital Ethics Committee 

(HCPA) (number 11-0585) and all individuals or their responsible carers signed an 

informed consent prior to their inclusion. 
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Statistical analysis 

Non-parametric quantitative variables were described using the median and interquartile 

range (p25; p75) and categorical variables are shown as the percentage. Spearman 

correlation was used to quantitative variables, while Pearson’s correlation was used for 

the parametric variables. The association between quantitative and categorical variables 

with only two groups was analyzed using t-tests for independent samples, while the 

categorical variables were evaluated using the Chi-square test. Categorical variables 

with three or more groups and quantitative variables were analyzed using one-way 

ANOVA with post hoc Tukey’s test. For the analysis of mobility, data was grouped into 

scores of 1, 2 and 3 as a result of the small numbers in each group. All variables were 

controlled for vitamin D supplementation. 

 

RESULTS 

We evaluated 52 subjects, of which 29 (55.8%) were female. The median age at the 

time of evaluation was 9 years (5.25; 12.7). The median serum 25-OHD concentration 

was 21.7 ng/ml (54.2nmol/L) (18.6; 27.3ng/ml- 46.5-68.2nmol/L) and 46 (88.4%) 

patients were classified as having insufficient or deficient vitamin D status (Table 1). 

 Seventeen patients (32.6%) received vitamin D supplementation at the time of 

the enrollment in this study (800–1400 IU/day). Calcium supplementation was observed 

in 15 subjects (28.8%) according to recommended dietary allowances (RDA) of Dietary 

Reference Intake (DRI) [9].  

The group that use vitamin D supplementation, an inverse correlation was 

determined between serum 25-OHD concentration and the minutes of sedentary activity 

(r = -0.608; p < 0.001) (Figure 1). Also a significant difference was observed between 

the consumption of milk and serum 25-OHD concentration (p = 0.009), where patients 
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who drank three or more cups of milk per day had significantly higher levels than those 

who drank less than one cup per week (p = 0.039) or one to two cups per day (p = 

0.022) (Table 1). 

Among the subjects who received vitamin D supplementation, we observed a direct 

correlation between the serum 25-OHD concentration and height of the subjects (r = 

0.521; p = 0.046) (Figure 2). Considering BMD 51 and 52 patients had lumbar spine 

(L1-L4) and whole body examined, respectively. Z-scores were obtained only for 44 

patients for both measurements due to the age of subject. We also observed a direct 

correlation between the serum 25-OHD concentration and whole body BMD (r = 0.657; 

p = 0.008) (Figure 3) and a borderline significant correlation between the value z-score 

of whole body BMD and serum 25-OHD concentration (r = 0.525, p = 0.054) (Table 1).  

No significant difference was observed in the median value of serum 25-OHD 

levels in relation to the following variables: use of sunscreen; sun exposure; season of 

assessment; OI type; use of bisphosphonates; calcium supplementation; soda-based soft 

drink consumption; BMD classification of the lumbar spine; and mobility. There was 

also no correlation between serum 25-OHD and serum levels of calcium, phosphorus, 

ALP, PTH, BMI, age, and z-score of the lumbar spine BMD (Table 1). 

 

DISCUSSION 

Our study found that 88.4% of individuals had serum 25 OHD levels that were 

classified as insufficient or deficient. This finding has also been observed in previous 

studies of children with and without OI; vitamin D deficiency is becoming a significant 

public health problem, even in developed countries [3,10]. A recent study was 

performed with children diagnosed with OI with a mean age of 9.2 years; the results 

showed that almost 80% of the sample was classified as having insufficient or deficient 
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serum 25-OHD levels. A high prevalence of vitamin D deficiency (40.9%) has been 

shown to have no significant difference between OI types [2]. Our study also observed a 

high prevalence (36.5%) of serum deficiency of 25-OHD, but this was not associated 

with OI type. Interestingly, 100% of subjects with type III OI had insufficient or 

deficient levels of 25-OHD. A previous study performed in São Paulo, Brazil, compared 

OI subjects with a control group of healthy individuals and observed that 71% of 

individuals with OI type I, 69% with OI type III had insufficient levels of vitamin D 

[11]. Another study with children with OI found that 94% had serum vitamin D levels 

<80 nmol/L [12], while a third study observed that 69% of those with insufficient serum 

vitamin D (≤50 nmol/l) did not differ between OI types: 31% (type I), 30% (type III) 

and 40% (type IV) [13]. Insufficient or deficient levels of serum 25-OHD have been 

observed in children with osteopenia or osteoporosis, but without OI [1,14]. 

It is estimated that 90-95% of vitamin D is acquired by cutaneous synthesis, which 

varies according to the time of sun exposure, season and use of sun protection [15–17]. 

It has been suggested that sun exposure for 10 to 15 minutes to at least the hands, arms 

and face in individuals with light skin and longer for those with darker skin twice or 

three times a week is enough to maintain adequate levels of vitamin D during the winter 

[4,18]. However, individuals with OI have bone fragility, recurrent fractures, and 

skeletal deformities, which lead to reduced mobility [19]. Physical studies have 

observed that the upper and lower limb muscle strength of pediatric patients with OI 

were correlated with the level of ambulation and inversely correlated with the presence 

of bone deformities. Moderate and severe forms of OI are associated with greater 

functional limitations, which negatively affect the acquisition and level of ambulation 

[20]. Consequently, these factors hinder the degree of solar exposure. 
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Our study showed no correlation between serum 25-OHD concentration and the 

season of assessment. Over 80% of the sample of this study were recruited during the 

autumn or winter. An inverse correlation between serum 25-OHD levels and the 

duration of sedentary activity (time spent watching television, playing computers or 

video games, and sleeping), led to decreased sun exposure and reduced serum 25-OHD 

concentrations. The relationship between physical inactivity and vitamin D is not 

limited to patients with OI. A European study that aimed to identify factors associated 

with vitamin D deficiency in adolescents showed an inverse correlation with the time 

spent sleeping in girls with low serum levels of vitamin D [17]; unlike our study, they 

observed a significant difference in serum 25-OHD concentrations between seasons, 

with results in winter being significantly different from spring and autumn. 

Food sources of vitamin D are limited. Vitamin D can be obtained from 

supplemented milk and dairy products, eggs, and fish oils [21]. Although milk is usually 

not supplemented with vitamin D in Brazil, our study observed a significant difference 

in serum 25-OHD concentrations between individuals who consume different amounts 

of milk. We attributed this finding to the fact that individuals with OI who accepted all 

proposed nutritional recommendations to optimize bone health would also have a diet 

rich in calcium, eggs and oils fish. A previous study also observed a direct correlation 

between the daily number of glasses of milk with serum vitamin D concentrations (r = 

0.419; p = 0.006), in agreement with our findings; however, the same study showed a 

negative correlation between serum vitamin D levels and the number of cups of soda 

consumed per day (r = -0.387; p = 0.009), which was not shown in our current study [2]. 

A further study of subjects with OI showed an inverse correlation between the age of 

individuals and calcium intake (r = -0.582) [19]. This suggests a change in eating habits 
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during pre-adolescence and adolescence, which leads to the increased consumption of 

carbonated drinks, mainly at breakfast [22,23]. 

Studying children and adolescents with OI demonstrated a positive association 

between the BMD z-score of the lumbar spine and serum 25-OHD levels, even after 

adjusting for sex, age, and OI type. This finding suggested that increasing the serum 

concentrations of vitamin D could help to improve bone mass in young patients with 

OI; an increase of 1 nmol/L vitamin D levels increased the z-score for the lumbar spine 

BMD by 0.008 [12]. A study of adolescent girls without OI with adequate serum 25-

OHD levels showed a whole body bone mass content that was significantly higher 

compared to individuals with low serum 25-OHD concentrations [24]. This finding was 

in part explained by the decreased rate of bone remodeling due to adequate levels of 

serum vitamin D.  

These data are similar to those found in our study, but we observed a positive 

correlation between whole body BMD (g/cm2) and whole body BMD z-scores with 

serum 25-OHD concentrations from individuals who received calcium supplementation. 

A meta-analysis was performed in 2013 to evaluate the effectiveness of vitamin D 

supplementation to improve BMD in children and adolescents and whether these effects 

varied in terms of vitamin D status. The results suggested that vitamin D 

supplementation in children and adolescents with vitamin D deficiency could give a 

clinically useful improvement, particularly for lumbar spine BMD and the whole body 

bone mineral content [10], but this finding remains controversial in patients with OI 

who do not receive vitamin D supplementation or patients with other metabolic bone 

disorders [1,2,25]. 

Another important factor for the increase in BMD in patients with OI is the use of 

bisphosphonate. Although there are no studies in children with or without OI that report 
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the use of bisphosphonates and vitamin D supplementation, studies performed in adults 

have shown that an appropriate vitamin D level can optimize the benefits of 

bisphosphonate treatment. A study done in New York in women with osteoporosis 

treated with bisphosphonates showed that a serum vitamin D level of >33ng/ml 

(82.5nmol/L) was associated with 7-fold improvements in the response to 

bisphosphonate treatment [2].  

Height variation is one of the main clinical features of OI that varies according to 

the disease severity. Patients with OI showed a positive correlation between vitamin D 

level and height, which was independent of OI type [2]. Our study observed a positive 

correlation between height and serum 25-OHD in individuals who received vitamin D 

supplementation.  

In our study, serum 25-OHD was not correlated with circulating bone markers such 

as serum PTH, phosphorus, ALP, and calcium concentration .The main correlation 

observed in studies in patients with OI and other osteometabolic disorders is the 

negative correlation between serum vitamin D and PTH, followed by a positive 

correlation with ALP [1,2,13,26]. These findings can be explained to the high rate of 

bone remodeling that occurs in patients with osteometabolic disorders, such as OI. The 

high rate of bone remodeling is a reason for the use of biphosphonates in OI.  However, 

these findings also occur in individuals without OI, but in those with low serum 25-

OHD levels, as a result of a physiological response that leads to increased blood PTH 

levels to replace serum calcium [26,27].  

There is no evidence that support in the healthy children and adolescent the role of 

vitamin D deficiency in relation to fracture risk especially in healthy black and Hispanic 

children or children who have tendency to deficiency of vitamin D [28]. In adults there 
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is evidence of a preventive fracture rate especially in hip and non-vertebral fractures in 

trials with optimal 25OHD concentrations of 100 nmol/L (40ng/ml) [6].  

Our study had some limitations, as most of the blood samples were collected in 

autumn and winter. This was not a longitudinal study. For this reason it’s not possible to 

know if the calcium supplementation might influence the correlation between serum 25-

OHD levels and whole body BMD. Important variables were also not reported, such as 

the number and location of fractures, Tanner stage, dietary vitamin D intake, and body 

composition of individuals. 

 

CONCLUSION 

To improve bone health in children with OI, health professionals need to be 

aware of variables that can determine the serum 25-OHD levels and avoid vitamin D 

deficiency. This study demonstrated that variables, such TSA, height, milk consumption 

and whole body BMD, correlated with serum 25-OHD levels in patients with OI. 

Therefore, healthcare professional can educate family members of patients with OI 

regarding habits that could improve serum 25-OHD concentrations. These include 

reductions in periods of inactivity, the importance of sun exposure, and the increased 

consumption of dairy products.  
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Table 1: Clinical features and correlation with serum 25-OHD levels in OI patients. 

Variables N (%) Serum 25-OHD  
concentrations 
(ng/ml) 
 

M (p25;p75) 

No 
 vitamin D 

supplementation 
N=37 
(r;p) 

Vitamin D 
supplementation 

N=17 
(r;p) 

Vitamin D levels  21.7(18.6; 27.3)   
    Adequate 6 (11.5) 32.4±1.57   
    Insuficiency 27 (51.9) 24±3.07   
    Deficiency 15 (28.8) 17.9±4.83   
   Severe deficiency 4(7.7) 8.34±2.02   
OI type     
    I 24 (46.15) 22.3± 6.43 
    III 5 (9.61) 18.4± 6.63 
    IV 23 (44.23) 22.1±6.15 

 
p=0.663 

 
p=0.394 

Age (years) 9 (5.25; 12.7)  r=-0.169 
p=0.327 

r=0.38 
p=0.823 

Height (cm) 125.3(105.1;141.1)  r=0.319 
p=0.465 

r =0.521 
p = 0.046 

BMI 17.7(15.3; 22.2)  r=0.38 
p=0.823 

r=-0.155 
p=0.580 

Use of sun protection     
    Yes 45 (86.5) 21.2±5.78 
    No 7 (13.5) 23.7 ±6.36 

 
0.506 

 
0.591 

Daily sun exposure 
(>15 min) 

    

    Yes 34 (65.4) 23.43±5.97 
    No 18 (34.6) 21.01±6.61 

 
0.149 

 
0.932 

Season of assessment     
    Spring/summer 10 (19.2) 23.3 ±8.74 
    Autumn/winter 42 (80.8) 21.7 ±5.62 

 
0.797 

 
0.805 

Glasses of milk *     
    Do not consume 4 (7.7) 21.8 ±3.2934 
    <1 glass/day 8 (15.4) 16.8±7.07  
    1 to 2 glasses/day 27 (51.9) 21.2±5.36  
    ≥3 glasses/day 13(25.0) 28±5.58  

 
0.009  

 
0.097 

Glasses of soda     
    Daily consumption 17 (32.7) 21.2 ±5.6 
    Only weekends 28 (53.8) 21.7±7.1 
    <1 glass/week 3 (5.8) 20.5±5.5 
    Do not consume 4 (7.7) 23.5±3.1 

 
 

0.668 

 
 

0.285 

Bone mineral density     
    Whole body (g/cm3) 0.740±0.97  r=-0.160 

p=0.343 
r=0.657 
p=0.008 

    Z-score-WB -0.75(-1.7; -0.3)  r=-0.44 
p=0.816 

r=0.525 
p=0.054 

    Lumbar spine (L1-L4) 0.68± 0.26  r=-0.196 
p=0.697 

r=-0.329 
p=0.231 

    Z-score LS -1.3 (-2; -0.5)  r=-0.044 
p=0.816 

r=0.174 
p=0.552 

Biphosphonates 18 (34.6)    



116 

 

    Yes 18 (34.6) 22.9±5.1 
    No 34 (65.3) 21.2±6.3 

 
0.128 

 
0.521 

Calcium supplementation 15 (28.8)    
    Yes 15 (28.8) 21.2±6.6 
    No 37 (71.1) 22.8±5.3 

 
0.228 

 
0.392 

Mobility     
    Restricted wheelchairs 9 (17.3) 21.5±7.1 
    Walk with assistance or 
short distances 

4 (7.6) 21.7±5.1 

    Walk independently 39 (75.0) 23.2±6.3 

 
0.714 

 
0.243 

Time of sedentary activity 
(min) 

300 (232;450)  r=-0.597 
p<0.001 

r=-0.194 
p=0.488 

PTH 27.2 (17.7;4)  r=-0.45 
p=0.792 

r=-0.345 
p=0.208 

ALP 213.5 (140.2;285.5)  r=-0.49 
p=0.772 

r=-0.38 
p=0.894 

Phosphorus 4.8 (4.5; 5.1)  r=0.019 
p=0.913 

r=-0.38 
p=0.163 

Calcium total 9.6 (9.4; 9.9)  r=0.236 
p=0.159 

r=0.167 
p=0.552 

*Regarding vitamin D supplementation, a significant difference was observed between 

groups (p ≤ 0.05) for ≥3 glasses/day (b) vs. 1 to 2 glasses/day (p = 0.022); ≥3 

glasses/day vs. <1 glass/day (p = 0.039) 
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Figure 1. Correlation between serum 25OHD concentration and time of sedetary 

activity 
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Figure 2. Correlation between serum 25OHD concentration and height 
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Figure 3. Correlation between serum 25OHD concentration and whole body (BMD) 
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8.2.1 TRADUÇÃO ARTIGO 2 

Estudo dos fatores determinantes dos níveis de séricos de vitamina D em 

pacientes pediátricos com Osteogênese Imperfeita 

RESUMO 

OBJETIVO: A vitamina D é essencial para o desenvolvimento e manutenção do 

esqueleto, especialmente para crianças com doenças ósseas, como a osteogênese 

imperfeita (OI). Foram avaliados níveis séricos de 25-hidroxivitamina D (25-OHD) e 

sua relação com determinantes do estado de vitamina D em pacientes pediátricos com 

OI.MÉTODOS: Estudo transversal avaliou o sexo, idade, peso, altura, índice de corte 

transversal de massa corporal (IMC), OI tipo, uso de protetor solar, estação da 

avaliação, a exposição ao sol, a vitamina D e suplementação de cálcio, o tratamento 

com bifosfonatos, a densidade mineral óssea (DMO), leite e consumo de refrigerante, 

mobilidade e tempo de atividade sedentária (TAS). Os níveis séricos de 25-OHD, 

cálcio, hormônio da paratireóide (PTH), fósforo e fosfatase alcalina (ALP) foram 

analisados. Os níveis séricos de 25-OHD foram classificados segundo a suficiente (> 30 

ng/ml ou 75 nmol/L); Insuficiente (20-30ng/ml ou 50-75nmol/L); deficiente moderada 

(20-10 ng/ml ou 50- 25 nmol/L) e grave deficiente (<10 ng/ml ou 25 nmol/L). 

RESULTADOS: Cinquenta e dois pacientes foram incluídos e 46 (88,4%) foram 

classificados com insuficiente ou deficiente 25 OHD sérica. Uma correlação inversa 

entre níveis séricos de 25-OHD e TSA (r = -0,597, p <0,001), e uma correlação positiva 

com a altura (r = 0,521, p = 0,046) e de corpo inteiro BMD (r = 0,586, p = 0,022) foram 

observados. Observou-se uma diferença significativa entre o número de copos de leite 

consumido (p = 0, 010) e níveis séricos de vitamina D.CONCLUSÃO: Para otimizar a 

saúde óssea, os pacientes com OI precisam ser educados sobre os hábitos que podem 
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melhorar os níveis séricos de 25-OHD, tais como uma redução nos períodos de 

inatividade, a importância da exposição ao sol, e aumentou o consumo de produtos 

lácteos. 

Palavras-chave: Vitamina D, osteogênese imperfeita, nutrição, saúde óssea, 

profissionais de saúde, de educação familiar. 

INTRODUÇÃO 

A vitamina D desempenha um papel essencial na saúde óssea, especialmente 

com relação à homeostase do cálcio e desenvolvimento do esqueleto e manutenção. A 

deficiência de vitamina D é um problema comum na população em geral, especialmente 

nas crianças em crescimento causando raquitismo [1]. Osteogenesis imperfecta (OI) é 

uma doença genética que causa fragilidade óssea e fraturas recorrentes. Durante o 

tratamento clínico da OI, é importante a considerar fatores relacionados à saúde óssea, a 

fim de otimizar e/ou manter a massa óssea melhores indivíduos nesses níveis; Tais 

fatores incluem níveis de vitamina D [2]. 

  A principal fonte de vitamina D é a exposição solar, que leva a síntese da 

vitamina D na pele; apenas 10% de vitamina D é fornecida a partir da dieta [3]. A 

radiação solar converte a vitamina D na pele na sua forma ativa, a vitamina D3 

(colecalciferol), porém esta ação depende de uma variedade de fatores, tais como a 

duração da exposição da pele à radiação ultravioleta B (UVB), pigmentação da pele, o 

uso de filtros solares, tipo de roupa, estação do ano, e latitude geográfica [4]. 

A concentração sérica ideal de vitamina D é não um consenso na literatura. 

Alguns investigadores usaram biomarcadores ou pontos finais funcionais para definir 

adequação dos níveis circulantes de 25OHD em relação ao homeostático cálcio. Esses 

biomarcadores incluem os indicadores funcionais, como hormonal (PTH) concentração 
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da paratiroide no soro, a absorção de cálcio, e a DMO. Que os níveis observados 

Pesquisadores 25OHD de abaixo de 80 nmol / L (32ng / ml) resultar em alterações 

biomarkes em [5,6] 

 Embora a deficiência de vitamina D também seja observada nos indivíduos 

saudáveis, os pacientes com OI apresentam têm um maior número de fatores de risco 

para esta condição. Nas formas moderadas e graves de OI, os indivíduos podem 

apresentar níveis reduzidos de mobilidade, o que resulta em ganho de peso e diminuição 

da exposição ao sol [2]. Este estudo teve como objetivo avaliar níveis séricos de 25-

hidroxivitamina (25-OHD) concentrações D e correlacioná-los com outros fatores 

relacionados à saúde óssea em pacientes pediátricos com OI. 

MATERIAL E MÉTODOS 

Este foi um estudo transversal envolvendo pacientes pediátricos com idade de 0 

a 19 anos com diagnóstico de OI com base em suas características clínicas e 

radiológicas [7]. Todos os participantes foram submetidos a uma consulta nutricional no 

Centro de Referência para Osteogênese Imperfeita (CROI-HCPA), entre março e 

dezembro de 2012. Porto Alegre é uma cidade localizada no sul do Brasil com a latitude 

geográfica coordenadas: 30 ° 0'S e longitude 51 ° 13'W. O CROI-HCPA é o único 

centro de tratamento OI no Estado do Rio Grande do Sul e tem registrado 130 pacientes 

entre adultos e crianças.Os dados coletados foram: sexo, idade, peso, altura, IMC, OI 

tipo, o uso de protetor solar durante atividades fora (sim ou não), estação do ano da 

coleta sanguínea (primavera/verão e outono/inverno) e exposição solar diária (> 15 min; 

<15 min), cálcio uso de suplementação (sim ou não), e uso de bifosfonatos (sim ou 

não). Os Bifosfonatos incluem o uso pamidronato em formas moderadas a graves de OI 

(0,5 -1 mg a cada 2-4 meses) em formas leves ou alendronato (35 mg uma vez por 
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semana). O consumo de leite foi estratificado por quantidade como: 0) não consumir 

leite; 1) <1 xícara por semana; 2) 1-2 xícaras por dia; e 3) ≥3 xícaras por dia.  O 

consumo de refrigerante foi estratificado por freqüência como: 1) consumidos 

diariamente; 2) consumido nos fins de semana; 3) consome menos de uma vez por 

semana; e 4) não consome. O tempo de atividade sedentária (TAS) foi avaliado através 

do somatório do tempo gasto com atividades como dormir, brincar com jogos de 

computador e assistindo televisão. A mobilidade dos indivíduos foi medida utilizando o 

seguinte sistema de pontuação: 0 = restrito ao uso de cadeira de rodas; 1 = capaz de 

andar com ajuda; 2 = capaz de andar em casa com ou sem apoio; 3 = capaz de andar 

distâncias curtas, com ou sem apoio; ou 4 = capaz de caminhar de forma independente 

[8]. 

Densidade Mineral Óssea 

A densidade mineral óssea da coluna lombar (L1-L4) e de corpo inteiro foram 

quantificadas e avaliadas por meio do z-score (para crianças acima de 5 anos de idade) 

obtido através do exame de Raio –X de Dupla Energia (DEXA) usando Lunar iDXA 

GE Healthcare versão enCORE 13.60.033 (Madison, EUA). 

Marcadores Bioquímicos 

 A vitamina D foi medida através da técnica de radioimunoensaio com um kit de 

25-hidroxivitamina D (Nichols Institute Diagnostics, Paris, França) e classificados de 

acordo com os valores propostos pelo fabricante: < 10 ng/ml = deficiência grave; 10-20 

ng / ml = deficiência; 20-30 ng / ml = insuficiência e ≥30 ng / ml = adequado. Os níveis 

séricos de cálcio e Fosfatase Alcalina (FA) foram avaliados utilizando um método 

colorimétrico (Hitachi 917 da Roche), PTH foi medido pelo método ECLIA (Roche 
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modular E-170) e fosforo foi medido usando o método de fosfomolibdato de UV (917 

Hitachi Roche). 

 Este estudo foi aprovado pelo Comitê de Porto Alegre Hospital das Clínicas de 

Ética (HCPA) (número 11-0585) e todos os indivíduos ou os seus cuidadores 

responsáveis assinaram um termo de consentimento informado antes de sua inclusão. 

Análise estatística 

  As variáveis quantitativas não-paramétricas foram descritas utilizando mediana 

e intervalo interquartil (p25; p75) e as variáveis categóricas são apresentadas como a 

porcentagem.  A correlação de Spearman foi utilizada para as variáveis não 

paramétricas quantitativas, enquanto que a correlação de Pearson foi utilizada para as 

variáveis paramétricas. A associação entre as variáveis quantitativas e categóricas com 

apenas dois grupos foram analisados por meio de testes t para amostras independentes, 

enquanto as variáveis categóricas foram avaliadas por meio do teste do qui-quadrado. 

As variáveis categóricas com três ou mais grupos e variáveis quantitativas foram 

analisadas pelo one-way ANOVA com teste post hoc de Tukey. Para a análise de 

mobilidade, os dados foram agrupados em pontuações de 1, 2 e 3 como um resultado 

dos pequenos números em cada grupo. Todas as variáveis foram controladas para a 

suplementação de vitamina D. 

RESULTADOS 

 Foram avaliados 52 indivíduos, dos quais 29 (55,8%) eram do sexo feminino. A 

idade mediana no momento da avaliação foi de 9 anos (5,25; 12,7).  A mediana de 

concentração sérica de 25-OHD foi de 21,7 ng/ml (18,6; 27,3) e 46 (88,4%) pacientes 

foram classificados de acordo com seus níveis séricos como insuficiente ou deficiente 

(Tabela 1). 
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 Dezessete pacientes (32,6%) receberam suplementação de vitamina D no 

momento da inscrição neste estudo (800-1.400 UI / dia). A suplementação de cálcio foi 

observada em 15 indivíduos (28,8%) de acordo com RDA de DRI [9]. 

Em relação aos que não receberam suplementação de vitamina D, foi observada 

uma correlação inversa entre concentração sérica de 25-OHD e os minutos de atividade 

sedentária (r = -0,608; p <0,001) (Figura 1). Também foi observada uma diferença 

significativa entre o consumo de leite e concentração sérica de 25-OHD (p = 0,009), 

onde os pacientes que bebiam três ou mais copos de leite por dia apresentaram níveis 

séricos de vitamina D significativamente mais elevados do que aqueles que bebiam 

menos de uma xícara por semana (p = 0,039) ou 1-2 xicaras por dia (p = 0,022) (Tabela 

1). 

 Entre os indivíduos que receberam a suplementação de vitamina D, foi 

observada uma correlação direta entre a concentração sérica de 25-OHD e altura dos 

sujeitos (r = 0,521; p = 0,046) (figura 2). Considerando DMO 51 e 52 pacientes tiveram 

coluna lombar (L1-L4) e todo o corpo examinadas, respectivamente. O escore-z  foram 

obtidos apenas para 44 pacientes para ambas as medidas devido à idade. A DMO de de 

corpo inteiro (r = 0,657; p = 0,008) (Figura 3) apresentou correlação positiva e uma 

correlação limítrofe significativa entre o valor escore-z DMO de corpo inteiro  

concentração sérica de 25-OHD (r = 0,525, p = 0,054) (Tabela 1). 

 Nenhuma diferença significativa foi observada no valor médio dos níveis séricos 

de 25-OHD em relação às seguintes variáveis: uso de protetor solar; exposição ao sol; 

temporada de avaliação; OI tipo; utilização de bisfosfonatos; suplementação de cálcio; 

consumo de refrigerantes à base de soda; classificação DMO da coluna lombar; e 

mobilidade. Também não houve correlação entre os níveis séricos de cálcio, fósforo, 
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ALP, níveis séricos de 25-OHD e PTH, IMC, idade, e z-score da DMO da coluna 

lombar (Tabela 1). 

DISCUSSÃO 

 Nosso estudo observou que 88,4% dos indivíduos tinham níveis séricos de 25 

(OHD) classificados como insuficiente ou deficiente. Este achado também tem sido 

observado em estudos anteriores com crianças com e sem OI. A deficiência de vitamina 

D está se tornando um problema de saúde [3,10]. Um estudo recente realizado em 

crianças com OI, com idade média de 9,2 anos, apresentou resultado onde quase 80% da 

amostra foi classificada com níveis séricos de 25-OHD insuficiente ou deficiente. Uma 

alta prevalência de deficiência de vitamina D (40,9%) foi demonstrada, porém sem 

diferença significativa entre os tipos de OI [2]. Nosso estudo também observou uma alta 

prevalência (36,5%) de deficiência nos níveis séricos de 25-OHD, sem associação entre 

os tipos de OI. Curiosamente, 100% dos indivíduos com OI tipo III apresentaram níveis 

séricos insuficientes ou deficientes de 25-OHD. Um estudo anterior realizado em São 

Paulo, Brasil, comparou indivíduos com OI com um grupo controle de indivíduos 

saudáveis e observaram que 71% dos indivíduos com OI tipo I, 69% com OI tipo III 

tinham níveis insuficientes de vitamina D [11]. Outro estudo com crianças com OI 

descobriu que 94% tinham níveis séricos de vitamina D <80 nmol / L [12], enquanto um 

terceiro estudo observou que 69% das pessoas com insuficientes níveis séricos de 

vitamina D (≤50 nmol / l) não diferiu entre tipos OI: 31% (tipo I), 30% (tipo III) e 40% 

(Tipo IV) [13]. Níveis séricos insuficientes ou deficientes de 25-OHD foram observados 

em crianças com osteopenia ou osteoporose, mas sem OI [1,14]. 

 Estima-se que 90-95% de vitamina D é adquirida pela síntese cutânea, que varia 

de acordo com o tempo de exposição ao sol, estação e uso de proteção solar [15-17].  É 



127 

 

sugerida uma exposição solar de durante 10 a 15 minutos para, pelo menos, as mãos, os 

braços e rosto em indivíduos com pele clara e período mais longo para as pessoas com 

pele mais escura, em torno de duas vezes ou três vezes por semana é suficiente para 

manter níveis adequados de vitamina D durante o Inverno [4,18]. No entanto, os 

indivíduos com OI tem fragilidade óssea, fraturas recorrentes e deformidades 

esqueléticas, que levam à mobilidade reduzida [19]. Estudos físicos observaram que a 

força muscular de membros superiores e inferiores de pacientes pediátricos com OI 

foram correlacionados com o nível de deambulação e inversamente correlacionados 

com a presença de deformidades ósseas. As formas moderadas e graves de OI estão 

associados a limitações funcionais, o que afeta negativamente a aquisição e nível de 

deambulação [3,20]. Consequentemente, estes fatores dificultam do grau de exposição 

solar. 

 Nosso estudo apresentou correlação entre a concentração sérica de 25-OHD e da 

estação do ano da coleta sanguínea. Mais de 80% da amostra deste estudo foram 

recrutados durante o outono ou inverno. Uma correlação inversa entre os níveis séricos 

de 25-OHD e a duração da atividade sedentária (tempo gasto assistindo televisão, 

jogando computadores ou jogos de vídeo, e dormir), levou à diminuição da exposição 

ao sol e redução das concentrações de soro de 25-OHD. A relação entre a inatividade 

física e vitamina D não está limitado a doentes com OI. Um estudo europeu que teve 

como objetivo identificar os fatores associados à deficiência de vitamina D em 

adolescentes e observou uma correlação inversa com o tempo gasto dormindo com 

baixos níveis séricos de vitamina D ao contrário do nosso estudo, observou-se diferença 

significativa nas concentrações de 25-OHD séricos entre as estações, com resultados no 

inverno ser significativamente diferente da primavera e outono[17]. 
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 As fontes alimentares de vitamina D são limitadas. A vitamina D pode ser obtida 

a partir de leite e produtos lácteos suplementados, ovos e óleos de peixe [21]. Embora 

no Brasil o leite não seja suplementado com vitamina D, nosso estudo observou-se uma 

diferença significativa nas concentrações de 25-OHD séricos entre as diferentes 

quantidades de leite ingeridas. Atribuímos este achado ao fato de que os indivíduos com 

OI aderem as recomendações nutricionais propostas para otimizar a saúde dos ossos, 

através de uma dieta rica em cálcio, ovos e óleos de peixe. Um estudo anterior também 

observou uma correlação direta entre o número diário de copos de leite com as 

concentrações séricas de vitamina D (r = 0,419; p = 0,006), de acordo com os nossos 

achados [2]; no entanto, o mesmo estudo mostrou uma correlação negativa entre os 

níveis séricos de vitamina D e o número de copos de refrigerante consumidos por dia (r 

= -0,387; p = 0,009), o que não foi demonstrado em nosso estudo atual [2]. Outro estudo 

de indivíduos com OI mostrou uma correlação inversa entre a idade dos indivíduos e 

ingestão de cálcio (r = -0,582) [19]. Isto sugere uma mudança nos hábitos alimentares 

durante a pré-adolescência e adolescência, o que leva ao aumento do consumo de 

bebidas carbonatadas, principalmente no café da manhã [22,23]. 

 Estudo realizado com crianças e adolescentes com OI demonstraram uma 

associação positiva entre o escore-z da DMO da coluna lombar e níveis séricos de 25-

OHD, mesmo após o ajuste para sexo, idade e tipo de OI. Esse achado sugere que o 

aumento da concentração sérica de vitamina D pode ajudar a melhorar a massa óssea em 

pacientes jovens com OI; um aumento de 1nmol/L nos níveis séricos de vitamina D 

aumentou o escore-z da DMO de coluna lombar por 0.008g/cm2 [12]. Um estudo com 

meninas adolescentes sem OI com níveis séricos de 25-OHD adequado apresentaram 

maior conteúdo de massa óssea (CMO) de corpo inteiro significativamente maior em 

comparação com indivíduos com baixas concentrações séricas de 25-OHD [24]. Este 
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achado foi devido a diminuição da taxa de remodelação óssea devido a níveis 

adequados de vitamina D.  

 Esses dados são semelhantes aos encontrados em nosso estudo, porém se 

observou uma correlação positiva entre o DMO de corpo inteiro (g / cm3) e no escore –

z da DMO de corpo inteiro com as concentrações séricas de 25-OHD de indivíduos que 

receberam suplementação de cálcio. Uma meta-análise foi realizada em 2013, para 

avaliar a eficácia da suplementação de vitamina D para melhorar a DMO em crianças e 

adolescentes e se esses efeitos variaram em relação aos nível de vitamina D. Os 

resultados sugerem que a suplementação de vitamina D em crianças e adolescentes com 

deficiência de vitamina D poderia oferecer uma  clinicamente útil, especialmente para 

DMO da coluna lombar e do CMO de  corpo inteiro [10], mas esse achado permanece 

controverso em pacientes com OI que recebem suplementação de vitamina D ou 

pacientes com outras doenças ósseas metabólicas [1,2,25]. 

 Outro fator importante para o aumento de massa óssea em pacientes com OI é a 

utilização de bisfosfonatos. Embora não existam estudos em crianças com ou sem OI 

que relatam o uso de bisfosfonatos e suplementação de vitamina D, estudos realizados 

em adultos mostraram que um nível adequado de vitamina D pode otimizar os 

benefícios do tratamento com bifosfonatos. Um estudo realizado em Nova Yorque, em 

mulheres com osteoporose que foram tratadas com bisfosfonatos apresentou um nível 

sérico de vitamina D de > 33ng/ml foi associada com melhora de 7-vezes na resposta ao 

tratamento bifosfonato [2]. 

  A variação de altura é uma das principais características clínicas de OI que se 

modifica de acordo com a gravidade da doença. Em estudo realizado com pacientes com 

OI mostraram uma correlação positiva entre o nível sérico de vitamina D e altura, 
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independente do tipo de OI [2]. Nosso estudo observou-se uma correlação positiva entre 

a altura e níveis séricos de 25-OHD nos indivíduos que receberam a suplementação de 

vitamina D. 

 Em nosso estudo, níveis séricos de 25-OHD não se correlacionaram com níveis 

séricos de marcadores ósseos como PTH sérico, fósforo, FA, e concentração de cálcio. 

A principal correlação observada em estudos em pacientes com distúrbios 

osteometabólicas como a OI é a correlação negativa entre níveis séricos de vitamina D e 

PTH e uma correlação positiva com FA [1,2,9,26]. Estes resultados podem ser 

explicados com a alta taxa de remodelação óssea que ocorre em pacientes com 

transtornos osteometabólicas, como a OI. A alta taxa de remodelação óssea é uma razão 

para o uso de bifosfonatos no OI.No entanto, estes resultados também ocorrem em 

indivíduos sem OI, porém aqueles que apresentam baixos níveis séricos de 25-OHD, 

como um resultado de uma resposta fisiológica levando a um aumento dos níveis de 

PTH no sangue para repor os níveis séricos de cálcio [26,27]. 

Não há evidências do papel da deficiência de vitamina D em relação ao risco de 

fratura em crianças a adolescentes saudáveis do principalmente em crianças negras e 

hispânicas saudáveis que tendência a deficiência de vitamina D [28]. Em adultos, há 

evidência de uma taxa de preventiva, para fraturas de quadril e não vertebrais em 

ensaios com niveis séricos de  25OHD concentrações de 100 nmol/L (40 ng / ml) [6]. 

Nosso estudo apresenta algumas limitações, como a maioria das amostras de 

sangue foram coletadas no outono e inverno. Este não foi um estudo longitudinal. Por 

esta razão, não é possível saber se a suplementação de cálcio influenciou a correlação 

entre níveis séricos de 25-OHD e DMO de corpo inteiro. Variáveis importantes não 
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foram relatados também tais como o número ea localização das fraturas, estágio Tanner, 

a ingestão dietética de vitamina D, e composição corporal dos indivíduos. 

CONCLUSÃO 

Para melhorar a saúde óssea em crianças com OI, os profissionais de saúde 

precisam estar cientes de variáveis que podem determinar a níveis séricos de 25-OHD e 

evitar a deficiência de vitamina D. Este estudo demonstrou que as variáveis como TSA, 

a altura, o consumo de leite e de corpo inteiro BMD, correlacionados com os níveis 

séricos de 25-OHD em pacientes com OI. Portanto, os profissionais de saúde podem 

educar os familiares de pacientes com OI sobre os hábitos que podem melhorar as 

concentrações séricas de 25-OHD como redução nos períodos de inatividade, a 

importância da exposição ao sol, e do aumento do consumo de produtos lácteos. 
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Tabela 1. Características clínicas e suas correlações com níveis séricos de 25(OHD) em 

pacientes pediátricos com OI 

Variaveis  N (%) Cocentração 
sérica de vitamin 

D  
 

M (p25;p75) 

Sem 
suplementação 
de vitamina D 

N=37 
(r;p) 

Com 
suplementação de 
vitaminaD 
N=17 
(r;p) 

Classificação Vitamina D   21,7(18,6; 27,3)   
Adequado 6 (11,5) 32,4±1,5   
Insuficiência 27 (51,9) 24±3,0   
Deficicência 15 (28,8) 17,9±4,8   
Deficiência Severa 4(7,7) 8,34±2,0   
Tipo OI     
    I 24 (46,1) 22,3± 6,4 
    III 5 (9,6) 18,4± 6,6 
    IV 23 (44,2) 22,1±6,1 

 
p=0,663 

 
p=0,394 

Idade (anos) 9 (5,25; 12,7)  r=-0,169 
p=0,327 

r=0,38 
p=0,823 

Estatura (cm) 125,3(105,1;141,1)  r=0,319 
p=0,465 

r =0,521 
p = 0,046 

IMC 17,7(15,3; 22,2)  r=0,38 
p=0,823 

r=-0,155 
p=0,580 

Proteção Solar     
    Sim 45 (86,5) 21,2±5,78 
    Não 7 (13,5) 23,7 ±6,36 

 
0,506 

 
0,591 

Exposição Solar 
(>15 min) 

    

 Sim 34 (65,4) 23,43±5,9 
Não 18 (34,6) 21,01±6,6 

 
0,149 

 
0,932 

Estação do Ano     
    Primavera/Verão 10 (19,2) 23,3 ±8,7 
Outono /inverno 42 (80,8) 21,7 ±5,6 

 
0,797 

 
0,805 

Copos de Leite *     
    Não consome 4 (7,7) 21,8 ±3,2 
    <1 copo/dia 8 (15,4) 16,8±7,0  
    1 a 2 copos /dia 27 (51,9) 21,2±5,3  
    ≥3 copos /dia 13(25,0) 28±5,58  

 
0,009  

 
0,097 

Glasses bebidas a base de 
soda 

    

    Consumo diário 17 (32,7) 21,2 ±5,6 
    Somente finais de semana 28 (53,8) 21,7±7,1 
    <1 copo/ semana 3 (5,8) 20,5±5,5 
    Não conome 4 (7,7) 23,5±3,1 

 
 

0,668 

 
 

0,285 

Densidade Mineral Óssea     
Corpo Inteiro (g/cm3) 0,740±0,97  r=-0,160 

p=0,343 
r=0,657 
p=0,008 

 escore- ZCI -0,75(-1,7; -0,3)  r=-0,44 
p=0,816 

r=0,525 
p=0,054 

Coluna Lombar (L1-L4) 0,68± 0,26  r=-0,196 
p=0,697 

r=-0,329 
p=0,231 

score-Z CL -1,3 (-2; -0,5)  r=-0,044 
p=0,816 

r=0,174 
p=0,552 

Biphosphonates     
   Sim 18 (34,6) 22,9±5,1 
   Não 34 (65,3) 21,2±6,3 

 
0,128 

 
0,521 

Suplemetação com cálcio     
    Yes 15 (28,8) 21,2±6,6 
    No 37 (71,1) 22,8±5,3 

 
0,228 

 
0,392 

Mobilidade     
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Restrito a cadeira de rodas 9 (17,3) 21,5±7,1 
 Caminhar com ajuda 4 (7,6) 21,7±5,1 
   Independente 39 (75,0) 23,2±6,3 

 
0,714 

 
0,243 

TAS (min) 300 (232;450)  r=-0,597 
p<0,001 

r=-0,194 
p=0,488 

PTH 27,2 (17,7;4)  r=-0,45 
p=0,792 

r=-0,345 
p=0,208 

FA 213,5 (140,2;285,5)  r=-0,49 
p=0,772 

r=-0,38 
p=0,894 

Fósforo 4,8 (4,5; 5,1)  r=0,019 
p=0,913 

r=-0,38 
p=0,163 

Cálciototal 9,6 (9,4; 9,9)  r=0,236 
p=0,159 

r=0,167 
p=0,552 

Legenda: IMC- Indice de Massa Corporal; CI- Corpo Inteiro; Cl- Coluna Lombar; TAS- Tempo de Atividade 

Sedentária; PTH- paratormônio; FA- Fosfatase Alcalina 

 *Considerando a suplementação de vitamina D, umadiferença significativa foi observada entre os grupos (p ≤ 

0.05)para  ≥3 copos/dia (b) vs. 1 to 2 copos /dia (p = 0.022); ≥3 copos dia vs. <1 copo dia (p = 0.039)  
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Figura 1. Correlação entre níveis séricos de 25 - OHD e tempo de atividade sedentária. 
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Figura 2. Correlação entre níveis séricos de 25 - OHD e altura 
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Figura 3. Correlação entre o nível sérico de 25 OHD e densidade mineral óssea de corpo 

inteiro 
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RESUMO  

INTRODUÇÃO: O cálcio é um importante nutriente para a saúde óssea, 

principalmente para os indivíduos com Osteogênese Imperfeita (OI), por ser uma 

doença hereditária que afeta a formação óssea causando fragilidade óssea e fraturas de 

repetição. OBJETIVO: avaliar o impacto de uma intervenção nutricional (IN), com 

ênfase no consumo de cálcio em relação a características antropométricas, estado 

nutricional, composição corporal, densidade mineral óssea (DMO), exames 

bioquímicos, níveis séricos vitamina D e quantidade de cálcio ingerida   em pacientes 

pediátricos com OI. MATERIAL E MÉTODOS: Dados clínicos como idade, sexo, 

tipo de OI, uso de bifosfonados, estagiamento puberal, mobilidade e suplementação de 

cálcio e vitamina D foram coletados. Peso, estatura, IMC foram mensuradas e avaliadas 

de acordo com o escore-z propostos pela Organização Mundial da Saúde (OMS) 

diagnóstico nutricional foi baseado no IMC classificado pela OMS (2006,2007).  A IN 

foi realizada em três consultas nutricionais. O gasto energético foi calculado através da 

calorimetria indireta (CI) o consumo de cálcio foi avaliado através do questionário de 

frequência alimentar do consumo de cálcio (QFACA). A composição corporal e DMO 

foram avaliadas através do Dual Energy X-ray Absorptiometry (DEXA). Níveis séricos 

de vitamina D, paratormônio fosfatase alcalina, fósforo, cálcio foram coletados. A 

vitamina D foi classificada de acordo com concentração sérica. Todos os dados foram 

comparados pré e pós intervenção nutricional. RESULTADOS:  Foram analisados 52 

indivíduos, destes 29(55.9%) eram do sexo feminino. Em relação as perdas, obtivemos 

1 perda geral, pois o paciente não voltou para as demais avaliações, na avaliação 

antropometrica tivemos 1 perda devido a presença de fraturas nos momentos das 

avaliações.  A mediana de idade em anos no momento da consulta foi de 9 (5,25; 12,7). 

Em relação aos tipos de OI, 24 (46,2%) eram do tipo I, 5 (9,6%) do tipo III, 23 (44,2%) 
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do tipo IV e 1 (1,9 %) indivíduo do tipo V. Observamos diferença significativa entre as 

variáveis peso, estatura, IMC, porém estas diferenças desaparecem quando avaliado o 

escore-z das mesmas. Houve uma diminuição no número de indivíduos classificados 

com sobrepeso e obesidade. Foi observada uma diferença significativa entre os valores 

para as variáveis de MG kg (p=0,002) e MM kg (p<0,001). Foi também encontrado 

diferença significativa na classificação do estágio de Tanner dos indivíduos (p<0,001). 

Em relação a Massa óssea, observamos diferença significativa para variáveis de CMO 

total, e DMO de coluna e corpo inteiro (p<0,005). Quanto ao consumo alimentar de 

cálcio, nota-se diferença significativa entre os valores de ingestão total cálcio (p<0,001), 

aumento no número de copos de leite (p=0,002), diminuição no consumo de bebidas à 

base de soda (p=0,012) e em relação ao percentual de adequação do consumo de cálcio 

(p<0,001). Em relação a vitamina D foi observada diferença significativa somente em 

relação a exposição solar (p=0,003). Quanto a classificação do nível sérico de vitamina 

D constatamos que após a IN não foram mais observados indivíduos classificados com 

deficiência grave de vitamina D.  Quando cruzada as variáveis de DMO e composição 

corporal, observamos correlação negativa percentual de gordura corporal e DMO (r=-

0,445) e na comparação entre DMO e consumo de leite correlação positiva (r=0,544) 

entre os indivíduos que não faziam tratamento. Houve também diferença significativa 

entre a variação da DMO do corpo inteiro entre os tipos de OI (p=0,034). 

CONCLUSÃO: Observamos um aumento no consumo de cálcio por pacientes com OI 

e com isso ressaltamos a importância da terapia nutricional como parte do tratamento 

multidisciplinar, orientando os indivíduos com OI em relação a uma alimentação 

saudável rica em cálcio, diminuindo os riscos de morbimortalidade e de novas fraturas.  
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ABSTRACT 

INTRODUCTION: Calcium is an important nutrient for bone health, especially for 

individuals with Osteogenesis Imperfecta (OI), being a hereditary disease that affects 

bone formation causing bone fragility and repeat fractures. OBJECTIVE: To evaluate 

the impact of a nutritional intervention, with emphasis on calcium intake in relation to 

anthropometric characteristics, nutritional status, body composition, BMD, biochemical 

tests, serum vitamin D levels and calcium intake in pediatric patients with OI. 

METHODS: Clinical data such as age, sex, type OI, use of bisphosphonates, pubertal 

staging, mobility and supplementation of calcium and vitamin D were collected. 

Weight, height, BMI were measured and evaluated according to the z-score proposed by 

Nutritional diagnosis was based on BMI classified by WHO (2006,2007). Nutritional 

intervention (IN) was performed in three nutritional consultations. Energy expenditure 

was calculated using indirect calorimetry (IC) calcium intake was assessed by food 

frequency questionnaire of calcium intake (QFACA). The body composition and bone 

mineral density (BMD) were evaluated using the Dual Energy X-ray Absorptiometry 

(DEXA). Serum levels of vitamin D, parathyroid hormone alkaline phosphatase, 

phosphorus, calcium was collected. Vitamin D has been classified according to serum 

concentration. All data were compared before and after dietary intervention. 

RESULTS: 52 individuals were analyzed, 29 of these (55.9%) were female. The 

median age in years at the time of consultation was 9 (25.5; 12.7). In relation to the 

types of OI, 24 (46.2%) were type I, 5 (9.6%) type III, 23 (44.2%) type IV and 1 (1.9%) 

type V individual observed a significant difference between the variable weight estura, 

BMI, but these differences disappear when rated the z-score them. There was a decrease 

in the number of individuals classified as overweight and obesity. A significant 

difference between the values for the variables MG kg (p = 0.002) and MW kg (p 
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<0.001) was observed. It also found a significant difference in Tanner stage 

classification of the subjects (p <0.001). Regarding bone mass, we observe significant 

difference for total BMC variables, and column and whole body BMD (p <0.005) .As 

the dietary intake of calcium, there is significant difference between total calcium intake 

values (p < 0.001) increase in milk cups (p = 0.002) decrease in the consumption of 

soda-based drinks (p = 0.012) and in relation to the percentage of adequate calcium 

intake (p <0.001). Regarding vitamin D significant difference was observed only in 

relation to sun exposure (p = 0.003). As the classification of the serum level of vitamin 

D found that after the IN were no longer observed individuals classified with severe 

deficiency of vitamin D. When cross variables BMD and body composition found a 

negative correlation percentage of coporal fat and BMD (r = - 0.445) and in the 

comparison between BMD and consumption of milk positive correlation (r = 0.544) 

among individuals who had no treatment. There was also significant difference between 

the change in whole body BMD between the types of OI (p = 0.034).CONCLUSION: 

We observed an increase in calcium intake in patients with OI and therefore we 

emphasize the importance of nutrition therapy as part of the multidisciplinary treatment, 

directing subjects with OI in relation to a healthy diet rich in calcium, reducing the risks 

of morbidity and new fractures. 
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INTRODUÇÃO 

O cálcio é um importante nutriente para a saúde óssea dos indivíduos, pois está 

diretamente relacionado ao crescimento, desenvolvimento e manutenção do esqueleto, 

fornecendo sustentação e estrutura (1). Embora o cálcio esteja presente em diversos 

tecidos corporais, como o sanguíneo, o muscular e os fluidos extracelulares, o tecido 

ósseo é o maior reservatório corporal deste nutriente. As necessidades de cálcio estão 

relacionadas a função de manutenção de uma reserva adequada que promova uma 

estrutura rígida para o esqueleto, prevenindo a ocorrência de fraturas (1,2). 

As fraturas ósseas são a principal consequência de indivíduos que possuem 

Osteogênese Imperfeita (OI). A OI é uma doença óssea hereditária caracterizada por 

fragilidade e baixa densidade mineral óssea (DMO), levando a ocorrência de múltiplas 

fraturas (3). Especialmente os indivíduos que possuem as formas moderadas e graves da 

OI (tipo III e IV) apresentam deformidades esqueléticas e mobilidade reduzida (4).  

Estudos realizados anteriormente com indivíduos com OI observaram uma 

prevalência de excesso de peso, um baixo consumo alimentar de cálcio e níveis 

inadequados de vitamina D(5–7). Zambrano et al, 2014, observaram que 75% dos 

indivíduos apresentavam consumo de cálcio abaixo do recomendado para a idade e uma 

prevalência de sobrepeso e obesidade em 38% da amostra. Chagas et al (2011), 

constataram excesso de peso em 31% da sua amostra, além de baixo consumo dietético 

de cálcio e vitamina D. Wilsford et al (2014), descreveram que mais 80% dos 

indivíduos com OI apresentavam níveis séricos de vitamina D classificados com 

insuficiente/deficiente. 

Diante do exposto e também por não existirem dados na literatura sobre o 

resultado de intervenção nutricional em indivíduos com OI, este trabalho tem como 
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objetivo avaliar o impacto de uma intervenção nutricional, com ênfase no consumo de 

cálcio em relação a características antropométricas, estado nutricional, composição 

corporal, DMO, exames bioquímicos, níveis séricos vitamina D e quantidade de cálcio 

ingerida em pacientes pediátricos com OI.  

MATERIAL e MÉTODOS 

Este foi um estudo de coorte que incluiu pacientes pediátricos de 2 a 19 anos 

diagnosticados com OI, baseado em características clínicas e radiológicas (3). Os 

indivíduos foram submetidos a três consulta nutricionais no Centro de Referência para o 

Tratamento de Osteogênese Imperfeita do Hospital de Clínicas de Porto Alegre (CROI-

HCPA), entre março 2012 a dezembro de 2013. Este estudo foi aprovado pelo Comitê 

de Ética do Hospital de Clinicas de Porto Alegre sob o numero 11/0585.  

Intervenção Nutricional 

  A intervenção nutricional (IN) foi realizada em três consultas nutricionais. Na 

primeira consulta foram realizados exames de calorimetria indireta para estimar o gasto 

energético de cada indivíduo, avaliação do consumo alimentar através de um 

recordatório alimentar (RA) de três dias não – consecutivos solicitado anteriormente, e 

questionário de frequência alimentar do consumo de cálcio (QFACA) realizado por 

ocasião da consulta.  

Foi realizada a Dual Energy X- Ray Absorptiometry (DEXA) para análise da 

DMO.  Após foram calculadas as necessidades nutricionais de cada indivíduo e 

entregue uma orientação alimentar junto com receitas de preparações ricas em cálcio. 

  Na segunda consulta, seis meses após o início da intervenção, foram 

esclarecidas dúvidas sobre a alimentação dos pacientes e reforçada as orientações dadas 
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anteriormente. Na terceira consulta, aos 12 meses, foi reavaliado o consumo alimentar 

de cálcio através do QFACA, e solicitado novamente exames séricos e DEXA.   

Dados Clínicos 

Os dados clínicos foram obtidos durante a consulta, incluindo: idade, sexo, tipo 

de OI, uso de bifosfonados e suplementação de cálcio e vitamina D. O estagiamento 

puberal foi avaliado através autoclassificação da maturação sexual conforme proposto 

por Tanner, 1986 (8)A mobilidade do paciente foi classificada segundo os seguintes 

critérios modificados por Land et al (2006): (0) restrito a cadeira de rodas; (1) capaz de 

andar com ajuda; (2) capaz de andar em casa com ou sem ajuda; (3) capaz de andar 

curtas distancias com ou sem ajuda; (4) capaz de andar independentemente (9).  

Dados Antropométricos  

As medidas antropométricas peso e estatura foram mensuradas e avaliadas de 

acordo com o escore-z propostos pela OMS (2006,2007) (10).  A medida de 

comprimento foi realizada deitada para crianças menores de 1 metro e que não 

possuíam condições de se manter em pé. Pacientes maiores de 1,04 metros sem 

condições de se manterem eretos  foram medidos com régua específica (11). Foi 

calculado o índice de massa corporal (IMC) de todos os pacientes, sendo classificados 

nutricionalmente de acordo o escore-z do IMC conforme a OMS (2006,2007). 

 Densidade Mineral óssea e Composição Corporal  

A DMO e a composição corporal foram determinadas antes e após a intervenção 

através do DEXA, utilizando o aparelho Lunar iDXA da marca GE Healthcare. Foi 

avaliado a DMO de coluna Lombar (L1-L4) e de Corpo Inteiro e seus resultados foram 

expressos em escore-z.  
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Nas medidas de composição corporal foram avaliados percentuais de gordura 

corporal (%GC), peso de massa gorda (MG kg) e de massa magra (MM kg) e conteúdo 

mineral ósseo (CMO). 

Exame de Vitamina D e variáveis clinicas 

Foram coletadas amostras sanguíneas antes e após IN.  A 25- hidroxivitamina 

D3 (vitamina D) foi dosada pela técnica de radioimunoensaio com o kit 25-

hidroxyvitamin D-Nichols Institute Diagnostics – Paris e classificada conforme com o 

nível sérico: < 10ng/ml =deficiência grave; entre 10ng/ml a 20ng/ml= deficiente leve; 

entre 20 a 30 ng/ml= insuficiência e acima de 30ng/ml =desejável, de acordo com os 

valores proposto pelo fabricante.  

Quanto às variáveis clinicas referente à vitamina D, foi considerado o uso de 

protetor solar em atividade externa, exposição solar e estação do ano da coleta 

sanguínea.  

Consumo de Cálcio 

O consumo de cálcio foi analisado através de um questionário de frequência 

alimentar (QFA) de consumo de cálcio adaptado (12) aplicado antes e após a IN. No 

presente estudo foi considerado somente o consumo dos alimentos que possuíssem 

maior teor de cálcio como: leite iogurte e queijos.  Os valores obtidos através do QFA 

foram comparados com Estimed  Avarege Requerement (EAD) e com Recomended  

Dietary Alloowances (RDA)  para a idade para se estabelecer o percentual de adequação 

do consumo (13).  

O QFA para o consumo de cálcio foi composto pelos seguintes alimentos e 

porções consideradas médias: leite integral ou desnatado – 1 copo (175ml), iogurte 1 
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pote (120ml), ricota ou queijo minas- 1 fatia média (30g), queijo lanche ou mussarela – 

1 fatia (22,5g). Estes alimentos foram classificados de acordo com o consumo 

respeitando as seguintes siglas: (D) - diariamente, (S) - semanalmente ou por (M) - mês 

e marcando o número de vezes de 1-10 e o tamanho da porção correspondente: se 

maior, igual ou menor que a porção apresentada (média). Foi utilizado para 

demonstração das porções, um pôster com fotos coloridas para exemplificar o tamanho 

da porção de cada alimento fonte de cálcio. 

O consumo de leite e refrigerante também foram avaliados de acordo com a 

quantidade e frequência ingerida. Leite: 0- não consome; 1- consome de < de 1 copo por 

dia; 2- consome de 1 a 2 copos/dia e 3-consome de 3 ou mais copos de leite/dia. 

Refrigerantes: 1 – consome diariamente; 2- consome somente nos finais de semana (2x 

semana); 3- consome menos de 1 x na semana; 4- não consome. 

Análise Estatística 

Analises descritivas foram representadas por frequência e percentual. Para dados 

paramétricos foram utilizados médias e desvios padrão e para a comparação dos valores 

pré e pós IN foi o utilizado o teste –t pareado. Para dados não paramétricos foram 

utilizados medianas e quartis e para a comparação dos valores pré e pós intervenção 

destas variáveis de qualitativas ordinais foi utilizado teste de Wilcoxon. Para as 

variáveis qualitativas nominais foi utilizado Mc Nemar.   Para as correlações 

paramétricas foram utilizado Pearson e para as correlações não paramétricas foi 

utilizado spearman. Para a estratificação das diferenças entre as variáveis entre os 

momentos pré e pós ntervenção foi utilizado Generalized Estimating Equations (GEE). 
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RESULTADOS  

Foram analisados 52 indivíduos, destes 29 (55.9%) eram do sexo feminino. A 

mediana de idade em anos no momento da consulta foi de 9 (5.25; 12.7). Em relação 

aos tipos de OI, 24 (46,2%) eram do tipo I, 5 (9,6%) do tipo III, 23 (44,2%) do tipo IV e 

1 (1,9 %) indivíduo do tipo V. Devido ao pequeno número amostral o tipo V ele foi 

agrupado ao tipo IV para as análises. 

Na tabela 1 estão apresentados os valores pré e pós IN. Quanto ao IMC 

observamos um aumento com diferença significativa entre as avaliações pré e pós IN, 

mas que desaparece quando calculado o escore-z do IMC. Considerando o estado 

nutricional foi constatada uma diminuição no número de indivíduos classificados com 

sobrepeso (5,8%), baixo peso (3,8%) e um aumento no número de indivíduos 

classificados como eutróficos (5,7%) pós IN.  

Em relação composição corporal podemos observar diferença significativa entre 

os valores pré e pós IN apenas nas variáveis de MG kg (p=0,002) e MM kg (p<0,001). 

Foi também encontrado diferença significativa na classificação do estágio de Tanner 

dos indivíduos (p<0,001) (tabela 1). 

Considerando a massa óssea, observamos diferença significativa somente nos 

valores pré e pós IN das variáveis de CMO total, e DMO de coluna e corpo inteiro 

(p<0,005) (tabela 1). 

Analisando o consumo alimentar de cálcio, nota-se diferença significativa entre 

os valores pré e pós IN para ingestão total cálcio (g), onde o valor de cálcio total 

ingerido pré IN foi de 706±325g e após foi de 885±265 (p<0,001). Em relação à 

ingestão de cálcio foi encontrada diferença significativa (p<0,001) tanto para EAD (de 

66% para 81%) quanto para RDA (de 56% para 69%) em relação aos valores pré e pós 
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IN, respectivamente. A quantidade de leite ingerida também apresentou diferença 

significativa, pois houve um aumento no percentual de ingestão de 1 a 2 copos / dia e 3 

ou mais copos /dia (p=0,002). Quanto ao consumo de refrigerantes houve uma 

diminuição na ingestão diária do mesmo (p=0,012) (tabela 2). 

Em relação a vitamina D a média de concentração sérica pré e pós IN foram 

21,7±6,2ng/ml e 23,6±6,3ng/ml respectivamente (p=0,216). Foi observada diferença 

significativa somente em relação a exposição solar, onde 28(53,8%) faziam exposição 

solar pre IN e 41(78,8%) pós IN (p=0,003). Não foi observada diferença significativa 

quanto ao uso de proteção solar (p=0,209) e nem em relação a época do ano da coleta de 

vitamina D (p=0,156), pois as avaliações foram feitas no momento 0 e após 12 mês a 

maioria das coletas foram feitas na mesma época entre outono/inverno. Quanto a 

classificação do nível sérico de vitamina D nas categorias: desejável, insuficiente, 

deficiência leve e deficiência grave os valores pré e pós IN observados foram 6(11,5%) 

e 9(17,6%), 27(51,9%) e 29(55,8%), 15(28,8%) e13(25,4%), 4(7,7) e 0 (0%). Embora a 

diferença não tenha sido significativa entre as avaliações (p=0,217), constatamos que 

após a IN não foram mais observados indivíduos classificados com deficiência grave de 

vitamina D.  

Quando cruzada as variáveis de DMO e composição corporal, observamos 

correlação negativa existente entre a variação dos valores pré e pós IN da DMO de 

corpo total com a variação dos valores pré e pós IN do % de gordura (r=-0,445; 

p=0,002) (Figura 1) e correlação positiva entre variação dos valores pré e pós IN da 

DMO de corpo total com a variação dos valores pré e pós IN peso de massa magra (r = 

0,309; p=0,039) (Figura 2). 



149 

 

Quando comparada a variação da DMO e a variação no consumo de leite, 

observamos que em indivíduos que fazem tratamento com bifosfonados foi apresentada 

uma correlação positiva em relação a variação da DMO de coluna (L1 e L4) e o 

consumo de leite (r=0,544; p=0,029) (figura 3). Entre os indivíduos que não faziam 

tratamento, foi constatada diferença significativa na DMO de corpo Inteiro (p=0,001) 

entre as avaliações pré e pós IN.  Houve também diferença significativa entre a variação 

da DMO do corpo inteiro entre os tipos de OI (p=0,034), onde o tipo I se diferenciou 

significativamente do tipo III (p=0,033), pois o tipo I apresentou uma   média de 

variação de 0,58 para o tipo III, e de 0,02 para o tipo IV (p= 0,326). 

DISCUSSÃO 

A IN é uma ação ligada ao processo de transformações e mudanças, à 

recuperação e à promoção de hábitos alimentares saudáveis, que podem proporcionar 

conhecimentos necessários à auto-tomada de decisão de adotar atitudes, hábitos e 

práticas alimentares sadias e variadas. Após realização do trabalho de IN cabe aos 

indivíduos decidirem sobre sua alimentação, ou seja, ampliarem sua habilidade de 

escolha, e poder decisão sobre a própria saúde (14). 

Considerando a antropometria dos indivíduos com OI, já é bem descrito na 

literatura a presença de baixa estatura, principalmente naqueles que possuem as formas 

mais graves de OI (5,6,15–17).  No presente estudo podemos observar diferenças 

significativas nas medidas antropométricas entre as avaliações pré e pós IN, porém estas 

diferenças desapareceram, quando avaliado o escore-z destas medidas. O escore-z é um   

referencial que reproduz, para cada idade e sexo, os diferentes valores de cada medida 

corpórea, a tendência de evolução em função da idade (18).  Com isto, podemos 

entender que quando colocada as variáveis sexo e idade na avaliação dos dados, a 
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diferença entre as medidas pré e pós IN desaparecem, demonstrando que as crianças 

cresceram dentro de um padrão normal.  

Estudos anteriores apresentaram uma prevalência de indivíduos com OI com 

sobrepeso ou peso maior do que indivíduos considerados saudáveis (5,6,17).  Embora 

não tenha sido o principal objetivo deste estudo a intervenção para manejo de excesso 

de peso não constatou-se diferença significativa no escore-z do IMC pré e pós IN, 

porém foi observada uma diminuição de 5,8 % no total de indivíduos com excesso de 

peso pós IN. O número de indivíduos obesos continuou o mesmo, mas houve uma 

diminuição no número de indivíduos classificados com sobrepeso. Metanálise realizada 

com objetivo de avaliar os efeitos de programas de IN e atividade física sobre o IMC de 

crianças e adolescentes observou que diversos fatores influenciaram nos resultados, 

como idade, sexo, tempo de duração da IN, tipo de IN, frequência de atividade física e 

envolvimento dos pais,  concluindo que os programas de IN possuem um efeito na 

prevenção e diminuição da obesidade em crianças, mesmo que este efeito seja de baixa 

magnitude (19).  

  Devemos considerar a mobilidade dos indivíduos com OI, que nas formas mais 

graves apresentam uma mobilidade diminuída (4). Estudo anterior já demostrou uma 

associação entre mobilidade e estado nutricional dos indivíduos, onde que 63,8% dos 

indivíduos que não caminhavam tinham excesso de peso (5). No presente estudo 

avaliamos a mobilidade e o tempo gasto com atividades sedentárias como dormir, jogar 

videogame e tempo gasto com computador. Embora não tenha se observado diferença 

significativas em relação a mobilidade e tempo de atividade sedentária, constatamos 

uma diminuição no número de indivíduos classificados com mobilidade independente 

após intervenção, resultado caracterizado devido a ocorrência de fraturas, ou 

convalescência após cirurgia para correção de deformidades no momento da segunda 
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avaliação. Quanto ao tempo gasto em atividades sedentárias houve diminuição de 1 hora 

neste tipo de atividade.  

Analisando a composição corporal, estudo anterior que avaliou a composição 

corporal dos indivíduos com OI observou um maior % GC e menor MM kg quando 

comparado com controles.  Este % GC mostrou-se ainda maior nos indivíduos com a 

forma mais grave de OI, o tipo III. Já a MM kg mostrou- se inversamente relacionada 

com o número de fraturas. No presente estudo observamos diferenças significativas pré 

e pós IN quanto ao peso de massa gorda e peso de massa e estagio de Tanner dos 

indivíduos com OI, além de um aumento no % GC nos mesmos, porém sem diferença 

significativa entre as avaliações. Estes dados se devem ao próprio crescimento dos 

indivíduos, com aumento da área corporal e consequentemente do peso de gordura e de 

músculos dos mesmos.  Em relação ao estágio de tanner a maioria dos indivíduos 

classificados no estágio 1 passaram para o estágio 2 e do estágio 2 para o estágio 3. É 

referido que quanto maior a adiposidade, mais precocemente poderia ocorrer à 

maturação puberal(20,21)  

Estudos prévios mostraram uma diminuição da DMO, principalmente nas 

formas mais graves da OI (6,22). No presente estudo observamos aumento nos valores 

de CMO, DMO de coluna (L1 L4) e corpo inteiro na avaliação pós IN. Este se deve ao 

fato do crescimento e aumento da parte óssea, embora imperfeito, pois quando avaliado 

o escore-z das medidas de coluna e corpo inteiro estas diferenças desaparecem.  Estudo 

de coorte de 9 anos realizado com 52 crianças com OI observou uma média de aumento 

anual na DMO 0,038 g/cm(2)/ano (SD 0,024). E, o aumento anual na DMO foi 

significativamente maior nas meninas (23). 
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Um dado interessante do presente estudo foi a correlação entre a DMO e a 

composição corporal. Foi observada uma correlação inversa entre a variação dos valores 

da DMO de corpo inteiro com a variação dos valores de %GC.  Estudo anterior 

observou maior % GC e menor DMO de coluna (L1-L4) em indivíduos com OI em 

relação aos indivíduos sem OI (6).  Outro estudo realizado em 2007 com pacientes com 

OI observou que o Ângulo de curvatura da escoliose estava positivamente relacionado 

com o IMC dos indivíduos com OI e inversamente relacionada com o escore –z de 

DMO, sugerindo que maior IMC tende a apresentar menor escore-z de DMO em 

indivíduos com OI (24).  

Em relação à correlação positiva entre a variação dos valores de DMO de corpo 

inteiro e peso de MM, sabe-se que um aumento de massa magra em relação a massa 

gorda resulta a um aumento na força muscular e estimulando a formação óssea 

(osteoblastos e os osteócitos) através do stress mecânico. Diversos autores afirmam que 

a proporção de massa magra é o principal determinante da DMO (25). 

Nos dias atuais tem-se constatado que Indivíduos com ou sem OI tem 

apresentado baixo consumo de cálcio e níveis insuficientes de vitamina D (6,7,26,27). 

Wilsford et al (2013), observaram que 80% da sua amostra composta por indivíduos 

com OI apresentaram níveis séricos de vitamina D classificados como insuficiente ou 

deficiente. Este dado condiz com os achados do presente estudo, pois na avaliação pré 

IN observamos que 86,5% dos indivíduos foram classificados com níveis séricos 

insuficientes ou deficientes de vitamina D, enquanto que na avaliação pós IN 80,8% 

foram classificados como insuficiência ou deficiência. Embora este valor não seja 

estatisticamente significativo é importante salientar que após a IN não foram observados 

indivíduos classificados com deficiência grave. 
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Considerando o consumo de cálcio dos indivíduos com OI, diversos estudos 

descrevem consumo abaixo do adequado (6,17). Zambrano et al, 2014, em estudo 

prévio realizado pelo nosso grupo observaram que 75 % dos pacientes tiveram 

percentual de adequação para a idade de consumo de cálcio abaixo de 93,5% em relação 

a RDA e uma correlação inversa entre idade e consumo de cálcio (r= -0,527). Em nosso 

estudo também encontramos um baixo consumo de cálcio na avaliação pré IN, com 

média de consumo de cálcio de 706 ±325,6 mg e média de percentual de adequação 

para a idade de 66,3% da EAR e 56,1% da RDA respectivamente. Todavia este dado 

modificou significativamente após a intervenção (p<0,001), onde a média foi de 

consumo de cálcio foi de 885±265,3 mg com percentual de adequação de 81,95 para 

EAR e de 69,1 para a RDA. Também observamos um aumento no número de copos de 

leite ingeridos pós IN.  Cosenza et al, 2013 fizeram um estudo randomisado com 

crianças saudáveis, visando avaliar o consumo de cálcio e vitamina D.  O Grupo 1 

recebeu somente orientação dietética e o Grupo 2 recebeu orientação dietética e 

suplementação de cálcio e vitamina D. Foi observado melhora significativa do consumo 

de cálcio nos dois grupos após os 4 meses de intervenção. Já os níveis séricos de 

vitamina D aumentaram no grupo 2, onde todos os indivíduos atingiram níveis séricos 

de vitamina D suficientes (>33mg/). Foi possível aumentar o consumo de cálcio 

somente com orientação dietética, mas os níveis séricos de vitamina D são difíceis de 

melhorar através da orientação dietética e maior exposição solar, sendo necessária a 

suplementação. No Brasil a dificuldade de atingir níveis adequados de vitamina 

somente através da alimentação é mais difícil, pois aqui os leites e derivados não são 

suplementados com vitamna D. 

Apesar do número de indivíduos com suplementação de vitamina D ter 

aumentado de 28,8% para 55,8 % na avaliação pós IN no nosso estudo, não houve 
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alteração significativa dos níveis séricos de vitamina D. Este fato pode estar relacionado 

as diferentes datas de início da suplementação e estação do ano, não havendo tempo 

suficiente para ocorrer melhora significativa tanto na média quanto na classificação de 

vitamina D. 

Um dado relevante do presente estudo foi a correlação positiva observada entre 

consumo de cálcio, DMO de coluna em pacientes tratados com bifosfonados. 

Verificamos que indivíduos em tratamento com bifosfonado e que apresentaram maior 

variação de DMO pré e pós IN se correlacionaram positivamente com indivíduos que 

ingeriam mais copos de leite (figura 3). Este fato se deve ao fato dos bifosfonados 

contribuírem para a diminuição da atividade dos osteoclastos, que aumenta o deposito 

de cálcio vindo da corrente sanguínea nos ossos (29).  

Quanto ao consumo de refrigerantes também foi observada diferença 

significativa no consumo pré e pós IN, onde foi observada uma diminuição no 

percentual de indivíduos que consumiam diariamente a bebida de 36,5% para 21,2%. 

Friedman et al, 2007 no entanto, após uma IN, com o objetivo de diminuir o consumo 

de alimentos e bebidas ricos em gordura, observaram um aumento no consumo de 

refrigerantes e sucos, assim como de leite desnatado. 

Embora não se tenha medido a taxa de adesão ao tratamento e não se tenha 

notado uma melhora significativamente o estado nutricional dos indivíduos após IN, foi 

observado um aumento significativo no consumo de cálcio, principal objetivo do 

estudo, sugerindo o seguimento das  recomendações propostas pela nutricionista, 

caracterizando adesão ao tratamento proposto, segundo a OMS (31). Estudo realizado 

em 2010 avaliou a adesão ao tratamento de pacientes com fenilcetonúria (PKU) e 

referiram a importância da compreensão dos pais e/ou pacientes sobre a dieta,  
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associando o alto nível de conhecimento dos pais com menores níveis plasmáticos de 

felalanina (32). Acreditamos que o mesmo possa ter ocorrido em nosso estudo, pois as 

orientações nutricionais foram realizadas juntamente com os responsáveis das crianças e 

adolescentes, conscientizando-os qual a melhor maneira de se obter uma alimentação 

rica em cálcio. 

Este estudo apresenta algumas limitações. O resultado dos níveis séricos de 

vitamina D apresentou viés quanto ao tempo expendido entre coleta de vitamina D pre 

IN, a data de início de suplementação de vitamina D e data da coleta pós IN devido à 

falta dos indivíduos a consulta de avaliação, presença de fraturas ou convalescência de 

cirurgias corretivas no momento da avaliação, e internação hospitalar para a infusão do 

medicamento. Para crianças menores de 5 anos não foram calculados o escore-z para a 

DMO de coluna e corpo interior, devido ausência de valores padrões prosposto pelo 

fabricante da mesma. Não foram calculados resultados da IN em relação aos 

macronutrientes, pois este não era principal do objetivo do estudo.  Nosso estudo não 

teve grupo controle (sem intervenção), devido a moral ética, não sendo correto ter um 

grupo sem IN, sabendo que esta orientação beneficia os indivíduos. Com isto não é 

possível avaliar o real papel da IN, pois os indivíduos já possuem as respostas prontas e 

condicionadas as perguntas do avaliador.  Inquéritos alimentares retrospectivos podem 

subnotificar a ingestão de determinados alimentos. 

CONCLUSÃO 

Este estudo teve como objetivo avaliar o resultado de uma intervenção 

nutricional com ênfase no consumo de cálcio em crianças e adolescentes com OI. 

Observamos um aumento significativo no consumo de cálcio (mg), aumento no % de 

adequações em relação as EAR e RDA, aumento na ingestão de copos de leite e 
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diminuição no número de indivíduos que consumiam refrigerante diariamente.  Quanto 

a composição corporal além de ser observado uma correlação inversa entre a variação 

de DMO e % GC também foi notado uma correlação positiva entre DMO de coluna 

lombar e consumo de leite entre os indivíduos em tratamento medicamentoso. Através 

deste estudo, ressaltamos a importância da terapia nutricional como parte do tratamento 

multidisciplinar, orientando os indivíduos com OI em relação a uma alimentação 

saudável rica em cálcio, diminuindo os riscos de morbimortalidade e de novas fraturas.  
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Tabela 1. Valores pré e pós intervenção nutricional das variáveis estudadas. 

VARIÁVEIS Pré Pós Valor p 

ANTROPOMETRIA 52 50  

Peso Antro (kg) 25,5(16,1;44,8) 30,6(19,5;48,2) <0,001 

Estatura Antro (cm) 123±25 127,6±24,2 <0,001 

Estatura escore-z -2,5(-3,6; -1,4) -2,2(-3,7;-1,2) 0,287 

IMC 19,2±5,4 20±5,7 <0,001 

IMC escore-z 0,2(-0,8;1,7) 0,2(-1;2) 0,115 

Classificação da Estatura    

Baixa estatura Grave 16(30,8) 18(34,6)  

Baixa estatura Moderada 9(17,3) 7(13,5) 0,172 

Estatura adequada 27(51,9) 25(48,1)  

Estado Nutricional    

Baixo Peso 5(9,6) 3(5,8)  

Eutrófico 29(55,8) 32(61,5) 0,540 

Sobrepeso 9(17,3) 6(11,5)  

Obesidade 9(17,3) 9(17,3)  

COMPOSIÇÃO CORPORAL 51 44  

% de Gordura DEXA 31,5±8,8 32,6±9,1 0,273 

Massa Gorda DEXA 7,9(3,9;16,2) 9,2(5,4;17,3) 0,002 

Massa Magra DEXA 19,4(11,6;27) 22,7(13,2;28,5) <0,001 

Estagio de Tanner N=52 N=50  

1 15(28,8) 1(1,9)  

2 9(17,3) 11(21,2) <0,001 

3 10(19,2) 19(36,5)  

4 11(21,2) 12(23,1)  

5 7(13,5) 7(13,5)  

Atividade Sedentária (minutos) 949±162,5 991,4±160,8 0,111 

Mobilidade N= 52 N=50  

Não anda 9(17,3) 10(19,2) 0,189 

Capaz de andar com ajuda 4(7,7) 3(5,8)  

Independente 39(75) 37(71,2)  

DENSIDADE MINERAL ÓSSEA    

BMC (g) DEXA 927,3(523,7;1476,3) 1016,1(604,3;1665,9) <0,001 

DMO Coluna  L1-L4 (N) 51 44  

DMO Coluna  L1-L4 (g/cm2) 0,62(0,51;0,82) 0,66(0,49;0,96) <0,001 

Escore -Z Coluna  L1-L4 (g/cm2) -1,35(-2,07;-0,52) -1,3(-2,1,-0,3) 0,371 

DMO Corpo Inteiro (N) 52 44  

DMO Corpo Inteiro (g/cm2) 0,7(0,62;0,89) -0,73(0,62;0,94) 0,007 
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Escore –Z Corpo Inteiro (g/cm2) -0,75(-1,7;-0,3) -1(-1,8,-0,4) 0,247 

SUPLEMENTAÇÃO    

Suplementação Cálcio 52 51  

Sim 15(28,8) 29(55,8) 0,180 

Não 37(71,2) 23(44,2)  

Suplementação Vitamina D 52 51  

Sim 16(30,8) 27(51,9) 0,593 

Não 36(69,2) 24(46,2)  

 

Tabela 2. Valores pré e pós intervenção nutricional em relação ao consumo alimentar 
de cálcio e adequação quanto a Recommended dietary allowances (RDA) e  Estimated 
Average Requirements (EAR).   

Variáveis  
 

Pré  
n=52 

Pós 
n=51 

 Valor p 

Total Cálcio/dia (mg)  706±325,6 885±265,3 <0,001 

% Adequação EAR 66,3(43,8;89,5) 81,9(64,1;115,1) <0,001 

% Adequação  RDA 56,1(36,8;75,7) 69,1(54,3;92,8) <0,001 

Consumo Copos de 
Leite 

   

Não consome 4(7,7) -  

< de 1 copo/dia 9(17,3) 4(7,7) 0,002 

Entre 1 a 2 copo/dia 28(53,3) 30(58,8)  

≥ 3 copos/dia 11(21,2) 19(36,5)  

Consumo de 
Refrigerante  

   

Consome diariamente 19(36,5) 10(19,6)  

< de 1 x por semana 27(51,9) 30(57,7)  

Finais de semana 
(2x/se mana) 

2(3,8) 7(13,5)  0,012 

Não consome 4(7,7) 4(7,7)  
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Figura 1. Correlação entre a variação de densidade mineral óssea do corpo total 

e variação do percentual de gordura. 

 

 

 

 

 

 

 

r=-0,445; p=0,002 
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Figura 2. Correlação entre a variação dedensidade mineral óssea do corpo total e 

variação da massa magra  

 

 

 

 

 

 

r= 0,304; p=0,039 
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Figura 3.  Correlação entre variação de densidade mineral óssea de coluna lombar e 

variação na classificação do consumo de leite. 
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9 CONCLUSÃO 

Este trabalho avaliou resultado da intervenção nutricional com ênfase no 

consumo de cálcio comparando os dados obtidos pré e pós intervenção em relação a 

antropometria, estado nutricional, composição corporal, densidade mineral óssea e 

quantidade de cálcio ingerida em pacientes pediátricos com OI. O estudo observou que 

a intervenção nutricional possuiu efeito positivo como parte do tratamento da OI, pois 

influenciou os indivíduos do estudo a adotarem hábitos alimentares e estilo de vida que 

influenciasse diretamente na sua saúde óssea. 

Considerando objetivo de comparar os valores de TMB obtidos através da BIA, 

valores padrões específicos por idade propostos pela OMS e fórmula Kcal/cm com o 

método padrão ouro CI. O estudo observou que o cálculo de metabolismo basal a 

técnica da CI, método padrão, estimou valores maiores que os da BIA e menores do que 

os valores preditivos propostos pela OMS e fórmula Kcal/cm. Porém constatou-se 

melhor correlação entre fórmula kcal/cm nas formas que apresentam baixa estatura 

moderada a grave, quanto que para indivíduos com estatura normal o método melhor se 

correlacionou foram os valore preditivos propostos pela OMS. 

Em relação e as medidas antropométricas de peso, estatura, IMC e dobras 

cutâneas foi observado diferença importante entre as medidas pré e pós intervenção 

nutricional, porém sem diferença entre os escores-z das mesmas o indicando que esta é 

uma variação relacionada ao crescimento dos indivíduos.  

A composição corporal também se modificou ao longo dos 12 meses sendo 

observado um aumento no percentual de gordura, massa gorda e massa magra. Estas 

mudanças além de estarem relacionadas ao crescimento, também ligadas as condições 

clínicas da doença, onde presença de fraturas ou convalescência de cirurgias ortopédicas 
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causam uma diminuição da mobilidade. Porém na comparação entre o estado nutricional 

dos indivíduos pré e pós avaliação embora no número de indivíduos obesos não tenha 

modificado foi constatada uma diminuição no número de indivíduos classificados com 

sobrepeso e baixo peso e um aumento no número de indivíduos classificados como 

eutróficos pós IN.  

Quanto a massa óssea dos indivíduos com OI, foi observado modificação 

significativa no conteúdo mineral ósseo ao logo dos 12 meses, porém sem diferença no 

escore –z dos mesmos. Esta diferença se deve ao fato de serem crianças e adolescentes 

em fase de crescimento, que é um período de importante desenvolvimento ósseo. Foi 

constatada também uma variação da DMO (pré e pos) ecorrelacionou-se positivamente 

com a variação de massa magra dos indivíduos com OI, indicando que a massa magra 

influencia positivamente na DMO, pois indivíduos com melhor massa magra 

apresentam melhor força muscular e consequentemente uma na melhora DMO. 

Na avaliação da vitamina D, a maior parte da amostra estudada apresentou nível 

sérico de vitamina D classificado como insuficiente/deficiente. Após intervenção 

nutricional houve um aumento significativo de indivíduos que se expuseram ao sol e 

não foram mais observados indivíduos classificados com deficiência grave de vitamina 

D. A vitamina D se correlacionou diretamente com a estatura, DMO de corpo inteiro e 

quantidade de copos de leite ingeridos e inversamente com o tempo de atividade 

sedentária gasto por estes indivíduos. 

Considerando o consumo de cálcio foi observado um aumento no consumo de 

copos de leite, na quantidade de cálcio ingerida e no percentual de adequação do 

consumo em relação a EAR e a RDA. Também observamos uma correlação positiva 

entre a variação da DMO de coluna e quantidade de copos de leite ingerido em 
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indivíduos que faziam tratamento com bifosfonado, constatando a importância da 

intervenção nutricional no tratamento da OI. 
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10 CONSIDERAÇÕES FINAIS  

Podemos observar a partir do presente estudo a importância de intervenção 

nutricional em pacientes com Osteogênese Imperfeita. 

A intervenção nutricional nestes pacientes inicia-se a partir da escolha do 

método utilizado para cálculo do metabolismo basal, considerando a gravidade da 

doença (tipo de OI) e a ausência do método padrão ouro na rotina clínica que é a 

calorimetria indireta. Para a quantificação da composição corporal o interessante é 

utilizar sempre a mesma técnica para evitar valores desiguais devido a diferença de 

metodologia utilizada por cada método. 

A intervenção nutricional foi de grande valia para os pacientes com OI, pois 

atingiu seu principal objetivo que foi o aumento significativo na frequência e 

consequentemente na quantidade no consumo de cálcio, nutriente importante para a 

manutenção da saúde óssea. Foi também observada uma diminuição no consumo de 

bebidas à base de soda, no número de indivíduos classificados com sobrepeso e no 

tempo gasto com atividades sedentárias e com isto abrandando os riscos de 

morbimortalidade, que é outro fator que pode aumentar uma predisposição a fraturas. 

 Quanto a vitamina D dos indivíduos com OI embora a maioria da amostra tenha 

sido classificada com insuficiência/deficiência sérica de vitamina D. Após a intervenção 

nutricional, foi observado modificação nos um aumento de exposição solar, além da 

eliminação de indivíduos classificados com deficiência grave de vitamina D, mostrando 

que pequenas modificações no estilo de vida podem acarretar uma melhora na saúde 

destes indivíduos. 

Com tudo, o achado mais interessante do presente estudo foi a correlação 

positiva observada nos indivíduos que faziam tratamento medicamentoso, onde foi 
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constatada uma variação positiva na massa óssea de coluna, nos os indivíduos que 

apresentaram uma melhora no consumo de cálcio após a intervenção, reforçando 

necessidade do consumo adequado de cálcio por estes pacientes, 

 Com isto, o presente demonstrou a importância da intervenção nutricional em 

indivíduos com OI, em relação a adequação do consumo de cálcio e sua implicação na 

saúde óssea servindo como coadjuvante, principalmente ao tratamento medicamentoso. 

A terapia nutricional é parte do tratamento multidisciplinar, onde a intervenção 

nutricional tem como principal objetivo, orientar os indivíduos com OI em relação a 

uma alimentação saudável rica em cálcio, diminuindo os riscos de morbimortalidade e 

de novas fraturas, dando autonomia nas suas escolhas nutricionais que repercute 

diretamente na saúde óssea dos mesmos  
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12. ANEXOS  

12. 1 FICHA DE AVALIAÇÃO    

Data da coleta:___/___/___ 
Prontuário: 
Nome:                      Data de Nasc: ___/___/___ 
Sexo: ( ) Masculino     ( ) Feminino 
Tipo de OI: ( )I  ( ) III  ( ) IV  ( )V   
Medicamento: ( ) Não ( ) Sim   
(  ) Pamidronato               mg_________               Tempo de Tratamento: 
 ) Alendronato                 mg:_________               Tempo de Tratamento: 
Suplementação: ( ) Não ( ) Sim  
( ) Cálcio              mg:_________ Tempo de Tratamento: 
( ) Vitamina D     mg__________ Tempo de Tratamento: 
Atividade física: ( ) Não ( ) Sim 
Qual?____________ _________ Freqüência: _______________ Duração: 
___________ 
Mobilidade: 

(0) dependente de cadeira de rodas; 
1. Capaz de andar curtas distâncias com ajuda em casa 
2. Capaz de andar curtas distâncias sem ajuda em casa 
3. Capaz de andar curtas distâncias pela vizinhança 
4. Mobilidade independente 
 

 Zero (data) 6 meses (data) 12 meses (data) 

Calorimetria Indireta    

Bioimpedância elétrica    

 
 
 

 Zero (data) Seis (data) Doze(data) 

Peso    

Estatura/Compr    

Compr. Seg 
Superior 

   

Compr. Seg Inferior    

Envergadura    

IMC    

P/E    
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Estágio de Tanner    

 

  Zero 
(data) 

  6 
meses 
(data) 

  12 
meses 
(data) 

 

P C          

C B          

C A          

C T          

C Pan          

DCT          

DCSUB          

∑ DCT+ 
DCSUB 

         

C M B          

A M B          

A G B          

 

EXAMES SANGUÍNEOS 

 Zero (data) Doze meses 
(data) 

Glicose   

Colesterol   

Vitamina D   

Cálcio sérico   

Albumina   

Ferritina   

PTH   

Fosfatase alcalina   

Creatinina   

Fósforo   
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DENSITOMETRIA ÓSSEA ( DEXA) 

 Zero (data) 12 meses (data) 

BMD corpo total g/m2   

escore t    

BMD coluna g/m2   

escore T   

Escore Z   

BMC (g)   

Fat (g)   

Lean (g)   

Lean + BMC (g)   

Total   

% Fat   

 

 

QUESTIONÁRIO DE FREQUENCIA DE CONSUMO DE CÁLCIO 
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12.2 FICHA DE AVALIAÇÃO DA MATURAÇÃO SEXUAL 
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12.3 TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE ESCLARECIDO (TCLE) 
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12.3 EXEMPLO DE TALHERES 
 

 
 
1) Concha grande 
2) Colher grande 
3) Colher de sopa 
4) Colher de sobremesa 
5) Colher de chá 
6) Colher de cafezinho 
 
 

 
1) Xícara de cafezinho 
2) Xícara de Chá 
3) Copo de 150 ml 
4) Copo de 250 ml ou Copo de requeijão 
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12.4 SUGESTÕES DE RECEITAS RICAS CÁLCIO 
 
1 - Batida cremosa light de ameixa fresca 

Ingredientes 

2 ameixas frescas médias  (210 g) 
1 xícara (chá) de leite longa vida semi- 
desnatado (240 ml) 
2 colheres (sopa) de creme de leite (30 g) 
4 colheres (chá) de açúcar co m adoçante  (8 g) 

Modo de Fazer 

Lave as ameixas, seque, parta ao meio e elimine 
os caroços. Pique a polpa, espalhe em uma 
travessa, cubra com filme plástico e leve ao 
congelador por 2 horas.  

Ao servir bata a polpa congelada de ameixa no 
liquidificador com o leite, o creme de leite e o 
açúcar. Despeje em dois copos e sirva em 
seguida.  

2-Batida de leite com abacaxi e hortelã 

Ingredientes 

• 1 fatia média de abacaxi  (200 g) 
• 200 ml de leite longa vida semi-

desnatado, gelado 
• 5 folhas de hortelã picadas (1,5 g) 
• Adoçante a gosto 

Modo de Fazer 

Pique o abacaxi e coloque a metade em um 
copo. Leve ao congelador por 1 hora. Em 
seguida, bata o restante do abacaxi no 
liquidificador com o leite, as folhas de hortelã, o 
adoçante e 2 cubos de gelo. Despeje no copo 
com as fatias de abacaxi e sirva imediatamente. 
Caso contrário, a bebida ficará amarga. 

3-Milk Shake de Chocolate 

Ingredientes 

• 3 bolas de sorvete de chocolate  
• 2 e 1/2 xícaras de leite gelado  
• 1 colher (chá) de essência de 

baunilha  
• Cobertura de chocolate ou outro 

sabor 
• Modo de Preparo  

1. Bata todos os ingredientes, menos a 
cobertura num liquidificador  

2. Espalhe um pouco de cobertura em 
uma taça própria para milk shake  

3. Coloque o milk shake na taça e sirva-se 

4-Suflê de Cenoura 

Ingredientes 

• 250 g de cenoura cozida água e sal  
• 1 copo geléia leite  
• 2 ovos inteiros  
• 100 g de queijo ralado 

Modo de Preparo  

1. Coloque no liquidificador o leite, um 
pouco de queijo, a cenoura, os ovos e 
bata tudo  

2. Coloque no pirex untado e polvilhado 
com queijo, leve para assar  

5-Suflê de Queijo 

Ingredientes 

• 2 copos de leite  
• 3 ovos  
• 2 colheres de trigo  
• 1 pires de queijo parmesão ralado  
• 1 pires de queijo mussarela picado  

Modo de Preparo 

• Coloque o trigo e as gemas no leite  
• Leve ao fogo para engrossar  
• Bata as claras em neve, junte a 

mussarela e o queijo parmesão ralado  
• Junte à mistura anterior  
• Misture bem, coloque em um forma 

untada e leve ao forno por mais ou 
menos 30 minutos  

6-Cação Delícia 

Ingredientes 

• 1 kg de cação (em postas não muito 
grossa)  

• 1 xícara de cebola picada (opcional)  
• 1 copo de requeijão  
• 1 caixa de creme de leite  
• 100 g de queijo parmesão ralado  
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• Azeite  

Modo de Preparo  

1. Tempere o cação a gosto e reserve  
2. Em uma panela derreta o requeijão e o 

creme de leite  
3. Coloque o cação em uma forma regada 

com um fio de azeite  
4. Coloque a cebola picada e deite o 

creme de leite com o requeijão 
derretido, cubra com o queijo ralado  

5. Leve ao forno quente por 
aproximadamente 30 minutos  

6. Sirva com arroz branco e salada de 
alface com rúcula  

7-Sopa de Creme de Tomate 

Ingredientes: 

• 1 colher de sopa de manteiga 
• 2 colheres de sopa de farinha de trigo 

integral 
• 1 ¾ de xícara de leite em pó 
• 3 xícaras de suco de tomate ou de 

legumes 
• ¼ de xícara de extrato de tomate 
• sal e pimenta a gosto 
• orégano e manjericão a gosto 
• Opcionais: 6 colheres de sopa de ricota 

ou 2 colheres de sopa de queijo 
parmesão ralado  

Modo de preparo: 

1- Numa panela, derreta a manteiga em fogo 
brando. Adicione a farinha e misture em fogo 
bem baixo durante 2 minutos. Aos poucos vá 
misturando o leite e continue mexendo 
ocasionalmente até engrossar. 

2- Misture o suco, o extrato de tomate e os 
temperos até conseguir uma mistura 
homogênea. Continue a cozinhar em fogo 
brando, mexendo sempre, por 5 minutos. 

3- Sirva a sopa quente, recoberta com a opção 
acima de sua preferência. 

8-Mousse de Morango 
 

Ingredientes: 
2 caixinhas de gelatina em póde morango 
2 xícaras de morango 
5 potes de iogurte de morango 
2 xícaras de água quente 
 

 

Modo de fazer: 

Em uma tigela, peça a um adulto que coloque a 
gelatina em pó e a água quente. Mexa-a até 
dissolver, tomando cuidado para não se 
queimar. Quando a gelatina estiver quase fria, 
coloque-a na geladeira por 3 horas.  
Com o auxílio de um adulto, corte uma parte da 
gelatina já endurecida em pequenos 
quadradinhos e reserve-a. 
Coloque o restante dela no copo do 
liquidificador com os morangos e o iogurte. 
Bata bem distribua em tacinhas e leve-as á 
geladeira. Quando a mousse endurecer, enfeite-a 
com os cubinhos de gelatina.  
Essa quantidade de mousse é suficiente para 8 
porções. 

9-Pudim de queijo com iogurte 

Ingredientes 

• 150 gr de queijo-de-minas  
• 500 gr de açúcar  
• 100 gr de farinha de trigo  
• 5 unidade(s) de ovo  
• 2 copo(s) de iogurte natural  
• 50 gr de margarina culinária  

Modo de fazer 
Rale o queijo. Junte o açúcar, a margarina e a 
farinha de trigo. Misture bem, com uma colher. 
Acrescente os ovos um a um, sempre 
trabalhando a massa, e, por último, junte o 
iogurte ligeiramente batido (ou bata tudo no 
liquidificador). Deixe a massa repousar por 1/2 
hora e depois coloque na fôrma de pudim 
untada com margarina e com caramelo no 
fundo. Leve ao forno em banho maria com água 
quente por aproximadamente 1 hora. Quando 
pronto, deixe esfriar bem e vire sobre um prato. 
Sirva bem gelado 

10- Iogurte Natural  

Ingredientes 

• 1 copo de iogurte natural (pode ser 
desnatado ou integral)  

• 1 litro de leite (semi- desnatado)  
• Frutas à gosto  
• Açúcar ou adoçante (à gosto) 
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Modo de Preparo  

1. Amornar um pouquinho o leite  
2. Em uma vasilha com tampa hermética, 

misturar todo o leite com o copo de 
iogurte e mexer devagarinho até 
misturar completamente  

3. Deixar a vasilha bem fechada até o dia 
seguinte (aproximadamente 24h)  

4. Se a vasilha ficar dentro do forno 
(apagado) o processo se acelera por ser 
um local abafado  

5. Pode dar uma olhada de vez em 
quando para ver se engrossou, 
mexendo com uma colher  

6. Quando tiver engrossado, leve à 
geladeira e vá utilizando aos poucos  

7. Reserve 1 copo de 250ml do iogurte 
para preparar novamente a receita, 
assim não precisará comprar o iogurte 
natural  

8. Voce pode conservá-lo em geladeira, 
mas quando for utilizar ele deve estar 
em temperatura ambiente  

9. Depois de gelado, pode ser 
transformado em iogurte de frutas, 
batendo-se no liquidificador com a 
opção de fruta desejada (morango, 
abacaxi, etc) com açúcar ou adoçante a 
gosto  

10. Podem-se acrescentar pedacinhos da 
fruta, depois de batido, fica muito bom  

11. Também pode ser servido apenas 
adoçado, sobre a salada de frutas    

11-Bolo de iogurte 

Ingredientes 

• 1 copo(s) de iogurte natural  
• 1/2 copo(s) de óleo de milho  
• 2 copo(s) de açúcar  
• 2 copo(s) de farinha de trigo  
• 4 unidade(s) de ovo  
• 1 colher(es) (sopa) de fermento 

químico em pó 

Modo de fazer 

Bata todos os ingredientes no liquidificador e 
despeje numa fôrma de buraco no meio com 
23cm de diâmetro, untada e enfarinhada.  
Leve ao forno moderado (180 ºC) pré-aquecido, 
por cerca de 40 minutos. Deixe amornar e 
desenforme.  

12-Strogonoff de queijo e iogurte 

Ingredientes 

• 2 colher sopa) de margarina light 
• 1 colher (sopa) de molho inglês 
• 2 colher (sopa) de mostarda 
• 4 colher (sopa) de ketchup 
• 3 tomates firmes sem pele e sem 

sementes 
• 300 ml de iogurte desnatado natural 
• 1 vidro pequeno de cogumelos 
• salsinha e cebolinha picadas 
• sal e pimenta-do-reino a gosto 
• 1 kilo de queijo fresco 
• 1 cebola média ralada 
• ½ copo de água 

Modo de preparo 
Cortar o queijo em tiras. Reservar na 
geladeira. Colocar a margarina em uma 
panela para derreter, juntar a cebola e 
deixar murchar. Colocar os tomates até 
formar um molho espesso e abaixar o fogo. 
Acrescentar ½ copo de água fria, tampar a 
panela e esperar ferver. Colocar o sal, a 
pimenta, o molho inglês, a mostarda e o 
ketchup. Adicionar os cogumelos, juntar a 
salsa e a cebolinha. Colocar o queijo e 
quando começar a amolecer adicionar o 
iogurte e misturar tudo muito bem. Esperar 
1 minuto e desligar o fogo. Não deixar 
ferver. 

13-Pão de espinafre  

Ingredientes:  

• 1 maço de espinafre limpo  
• 1 colher (sopa manteiga)  
• temperos  
• 2 tabletes de fermento biológico para 

pão (300 g.)  
• 1 lata de creme de leite  
• 4 colheres (sopa) de queijo parmesão 

ralado  
• 1 ovo  
• 3 xícaras e meia (chá de farinha de 

trigo  
• manteiga (para untar).  

Modo de fazer:  
Cozinhe o espinafre em seu próprio suco em 
fogo paixo, com a panela tampada. Escorra a 
água do cozimento e pique o espinafre. Aqueça 
a manteiga e refogue o espinafre com os 
temperos. Retire do fogo e reserve. À parte, 
misture o fermento com o creme de leite, o 
espinafre, o queijo parmesão e o ovo. Junte a 
farinha de trigo aos poucos, misturando bem, até 
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obter uma massa mole. Coloque na forma 
retangular alta (tipo bolo inglês) untada, cubra e 
deixe crescer. Asse em forno médio (175º) por 
aproximadamente 35 a 40 minutos. Dica: não 
pique demais o espinafre para evitar que a 
massa fique muito mole.  

14-Pão de Queijo 

Ingredientes: 

• 1 caixinha de creme de leite (200 ml)  
• 1 copo (requeijão) de queijo ralado 

(parmesão e mussarela ralada)  
• 1 copo (requeijão) de polvilho 

(polvilho doce) 
• Modo de Preparo  
• Amasse até soltar das mãos (caso 

precise um pouquinho a mais de 
polvilho, coloque aos poucos até que 
chegue ao ponto de enrolar)  

• Faça bolinhas, coloque em forma 
untada e asse em forno pré-aquecido 
bem quente  

• Se achar necessário, acrescente sal  
• Asse até ficarem douradinhos 

levemente  
•   
•   
•  
• 1 copo (requeijão) de polvilho 

(polvilho doce) 

Modo de Preparo  

• Amasse até soltar das mãos (caso 
precise um pouquinho a mais de 
polvilho, coloque aos poucos até que 
chegue ao ponto de enrolar)  

• Faça bolinhas, coloque em forma 
untada e asse em forno pré-aquecido 
bem quente  

• Se achar necessário, acrescente sal  
• Asse até ficarem douradinhos 

levemente

• Se achar necessário, acrescente sal  
• Asse até ficarem douradinhos levemente  

 

 
 


