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RESUMO

A osteogénese imperfeita (Ol) € uma doenga genética caracterizada por fragilidade e deformidades dsseas, fraturas de re-
peticdo e baixa estatura. Esses desfechos se devem a mutagdes genéticas que ocasionam a deficiéncia na producédo de
colageno tipo |. Apresentamos aqui 0 caso de um paciente de 9 anos, com diagnéstico de Ol tipo IV, que interna para reali-
zag&o de novo ciclo de pamidronato dissodico. O caso demonstra a importancia do tratamento nutricional da Ol, que aborda
principalmente a ingestéo de célcio e vitamina D, evitando seus fatores antinutricionais.
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ABSTRACT

Osteogenesis imperfecta (Ol) is a genetic disease characterized by weakness and bone deformities, fractures of repetition
and short stature. These outcomes are due to genetic mutations that cause deficiency in the production of collagen type I.

We report the case of a 9-year-old male patient, diagnosed with Ol type IV, hospitalizated to perform a new cycle of pa-
midronate. This case demonstrates the importance of nutritional treatment of OI, which mainly deals with dietary intake of

calcium and vitamin D, avoiding their antinutritional factors.
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A osteogénese imperfeita (Ol) € uma doen-
¢a genética caracterizada por fragilidade e de-
formidades dsseas, fraturas de repeticao e baixa
estatura. Esses desfechos se devem a muta-
¢bes genéticas que ocasionam a deficiéncia na
producéo de colageno tipo |, substancia envolvi-
da na sustentagcdo do osso. De acordo com a
Associagao Brasileira de Osteogénese Imperfei-
ta (ABOI) (1), a doenga acomete um entre
21.000 nascidos vivos no Brasil e atualmente
existem 12.000 portadores de Ol no pais.

De acordo com a gravidade com que a do-
enga se expressa, quatro principais classifica-
¢odes sao adotadas. A Ol tipo | € a mais frequen-
te, onde ocorrem cerca de 20 a 30 fraturas antes
da puberdade, os pacientes apresentam rosto
triangular e esclerdtica azulada. A Ol tipo Il é
letal, ja que as fraturas ocorrem ainda durante a
gestacdo. A Ol tipo Ill é considerada grave, a-
presentando alta incidéncia de fratura esponta-
neas, curvatura dos ossos e cerca de 20 fraturas
até os 3 anos de idade. Ja, a Ol tipo IV apresen-
ta um progndstico leve a moderado, com fratu-
ras durante a infancia, escolioses, dentigenosis
imperfecta e também a curvatura dos ossos lon-
gos e esclerotica azulada (1).

O objetivo do estudo foi relatar um caso de
Ol e revisar a literatura, com foco para a avalia-
¢ao do estado nutricional e dietoterapia do paci-
ente portador de Ol.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 9 anos e 7
meses, com diagnéstico de Ol tipo IV, apresenta
escleréticas azuladas, dentigenosis imperfecta,
curvatura dos ossos fémur e tibia esquerdos e
direitos e atrofia da musculatura em membros
inferiores, o que impossibilitou que andasse
desde os 2 anos de idade. Historia clinica de
seis fraturas, sendo a primeira aos 2 anos € a
Ultima aos 7 anos, ambas no fémur esquerdo.

Paciente interna para realizagdo de novo
ciclo de pamidronato dissédico. Essa droga de
administracdo endovenosa é amplamente utili-
zada no tratamento da Ol (2). Trata-se de um
inibidor da reabsorgéo 6ssea, capaz de promo-
ver beneficios como aumento significativo da
massa 0ssea, redugdo da dor crdnica, redugao
global do nivel de incapacidade fisica, da inci-
déncia de fraturas e da atividade da doenca
(3,4). O pamidronato é administrado por 3 dias
no ciclo de tratamento, com intervalos de 4 me-
ses (2). Além desse medicamento, o tratamento
clinico da Ol envolve a prescrigao de carbonato
de célcio e vitamina D, ambos administrados
para o paciente em questao.

O tratamento nutricional da Ol aborda prin-
cipalmente a ingestédo de calcio e vitamina D. O
calcio esta envolvido na formagédo dos ossos e
tem um papel fundamental na melhora do esta-
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do clinico do paciente. O adequado consumo
desse nutriente garante o equilibrio de calcio no
0SSO € no sangue, auxiliando na formagao e im-
pedindo a reabsorgdo 6ssea (5). As recomenda-
¢bes de calcio na Ol englobam valores iguais ou

superiores as Dietary Reference Intakes (DRIs)
(6). A tabela 1 apresenta as recomendacgdes de
calcio para sexo e idade de acordo com as
DRIs.

Tabela 1 - Recomendacgdes de ingestao diaria de calcio por faixa etaria.

Faixa etaria 0-6 7-12 1-3 4-8 9-18 19-50 =51
meses meses anos anos anos anos anos

Recomendacéo de
célcio segundo as 210 270 500 800 1300 1000 1200

DRIs (mg)

Adaptado de Dietary Reference Intakes (6).

E importante que o consumo de alimentos
fontes de calcio ndo seja concomitante ao de
alimentos com fatores antinutricionais. Esses
fatores sao caracterizados por substancias que
competem com os nutrientes, diminuindo a sua
absorcao e biodisponibilidade. No caso do cal-
cio, alimentos que contém o &cido oxalico (espi-
nafre, batata-doce e feijao) ou o acido fitico
(sementes, cereais e isolados de soja) sdo con-
siderados alimentos com fatores antinutricionais,
uma vez que podem diminuir a biodisponibilida-
de do calcio, resultando em menor absor¢ao (5).
Na tabela 2, séo listados os principais alimentos
ricos em calcio.

Tabela 2 - Alimentos ricos em calcio.

Alimento Quantidade de Calcio (mg)
em 100g de alimento

Queijo suigo 958
Queijo provolone 753
Queijo cheddar 718
Queijo cottage 538
logurte com baixo 199
teor de gordura

Leite desnatado 122
Leite integral 119
Tofu 111

Adaptado de Cozzolino (5).

A vitamina D, encontrada principalmente no
leite e derivados, também tem um papel impor-
tante no tratamento nutricional da OIl, uma vez
que facilita a absorg¢éo do calcio no intestino (5).

Para avaliagao nutricional do paciente, rea-
lizou-se anamnese alimentar e inquérito recor-
datério de 24 horas, a fim de conhecer habitos
alimentares e avaliar a ingestdo de alimentos
ricos em calcio e vitamina D. A partir do relato
do paciente constatou-se que a ingestédo de cal-
cio e vitamina D estava abaixo do recomendado.

A avaliagao antropométrica foi realizada, u-
tilizando dados de peso (25,8 Kg) e estatura
(124 cm). Calcularam-se os indices (7,8) de pe-
solidade (P/l), estatura/idade (E/I) e o indice de
Massa Corporal/idade (IMC/I), que sdo apresen-
tados na Tabela 3.

Tabela 3 - Avaliagao antropométrica do paciente
portador de Ol.

Dados do paciente
Peso (Kg) 25,8
Estatura (cm) 124
IMC (Kg/m?) 16,8
indices Percentil Z-score
P 16,7 0,97
E/ 3,1 -1.87
IMC/! 61,4 +0,29

O diagnéstico nutricional do paciente por-
tador de Ol ndo segue o padrao da populagao
saudavel, ja que o seu crescimento € compro-
metido pela patologia. Dessa forma, o diagnésti-
co nutricional nao é feito pelas diretrizes da Or-
ganizacao Mundial da Saude (OMS), mas seus
dados antropométricos podem ser usados como
forma de acompanhamento e comparagao com
dados previamente coletados do mesmo pacien-
te.

A prescri¢cao dietética para o paciente por-
tador de Ol é dieta adequada para a idade em
termos de macro e micronutrientes (carboidra-
tos, proteinas, lipideos, vitaminas e minerais),
rica em calcio e vitamina D. A dietoterapia visa a
manutengdo do estado nutricional, suporte e-
nergético e protéico, além da ingestdo de calcio
e vitamina D de acordo com as DRIs (6). A fim
de atender as necessidades nutricionais do pa-
ciente, elaborou-se o plano alimentar apresen-
tado na Tabela 4. O valor energético total (VET)
oferecido ao paciente foi de 2368 kcal/dia, o que
corresponde a 91,97 kcal/kg/dia. O aporte pro-
téico foi de 3,78 g de proteina/kg/dia. A quanti-
dade de calcio alcangou a recomendacgéo, atin-
gindo 1380 mg/dia. Outros nutrientes também
foram calculados a fim de garantir a adequada
nutricdo do paciente.
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Tabela 4 - Plano alimentar para paciente
portador de Ol.

Café da manha
- Achocolatado

- Sanduiche com 2 fatias de queijo com margarina

Lanche da manha

- Fruta

Almogo

- Arroz, feijao, complemento, carne (guisado ou frango
desfiado), sobremesa, suco

Lanche da tarde
- logurte
- Cardapio

Janta

- Arroz, feijao, complemento, carne (guisado ou frango
desfiado), sobremesa, suco

Ceia
- Achocolatado

- Cardapio (bolo inglés ou bolacha salgada)

Apods a internacao de trés dias, o paciente
recebeu orientagao nutricional de alta, uma vez
que a alimentagdo é uma forma de tratamento
na Ol. O consumo de pelo menos 4 porg¢des de
lacteos (1 porgdo = 1 copo de 200 ml de lei-
te/iogurte OU 2 fatias de queijo) foi orientado ao
paciente, a fim de suprir as necessidades de
célcio e vitamina D. Recomendou-se também
que esses alimentos fossem consumidos em
refeicbes com menor expressao de fatores anti-
nutricionais, como café da manh3, lanches e
ceia. Além disso, para evitar a deficiéncia de
vitamina D, foi recomendada ao paciente a ex-
posi¢cédo a luz solar por pelo menos 10 minutos
trés vezes por semana, sem protegao na cabega
e nos bragos (9-11). Quanto aos horarios de ex-
posicéo, orientou-se que fosse evitado o periodo
entre 10 h e 16 h.

DISCUSSAO

Apesar do tratamento com pamidronato
melhorar a evolugéo clinica em criangas com Ol,
o crescimento longitudinal pode ser afetado (12).
No entanto, estudo realizado com 41 criangas
com Ol em quatro anos de terapia com pami-
dronato, observou que o tratamento levou a um
ganho significativo em altura em pacientes afe-
tados moderada e severamente pela Ol (13).

O modelamento e remodelamento de os-
sos sdo regulados principalmente pela interagédo
entre fatores genéticos, influéncias bioquimicas
e habitos de vida como a nutrigdo, os quais in-
terferem no comportamento de células 6sseas e
fatores reguladores envolvidos no crescimento e

manutengéo do sistema esquelético (14). Assim,
a alimentagao equilibrada, com uma dieta ade-
quada em calcio € importante para manutengao
da massa 0ssea e pode ajudar no tratamento de
doengas 6sseas, como a Ol.

Dessa forma, embora ndo haja cura da do-
encga, existem diversas ferramentas terapéuticas
capazes de melhorar o curso da condig¢ao clinica
e a qualidade de vida de pacientes com Ol. No
entanto, o cuidado integral, utilizando uma abor-
dagem multidisciplinar € necessario devido a
complexidade e variabilidade clinica da doenga
(15).
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