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1911 - Caracteristicas clinicas dos individuos registrados na Rede Brasileira de
Osteogénese Imperfeita (REBOI)
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Introducdo: A Osteogénese Imperfeita (Ol) é uma doenca rara que apresenta impacto
significativo na saude do individuo devido a baixa densidade dssea, fraturas aos minimos
traumas e deformidades dsseas. Apresentam ainda escleras azuladas, dentinogénese
imperfeita, frouxiddo ligamentar e perda auditiva. Objetivos: Relatar as caracteristicas clinicas
dos individuos registrados no REBOI e e relaciona-los com a classificacdo clinica dos tipos de
Ol. Métodos: Foram incluidos na amostra individuos com diagndstico de Ol cadastrados na
REBOI em cinco Centros de Referéncia para o Tratamento de Ol (CROI) no Brasil. Um
guestionario de avaliacdo clinica foi preenchido e enviado ao centro coordenador (HCPA).
Foram consideradas como caracteristicas a presenga de esclera azulada, dentinogénese
imperfeita, frouxidao ligamentar, perda auditiva e presenca de deformidade de ossos longos. A
classificagdo clinica utilizada foi a proposta por Sillence (1979). Resultados: A amostra foi
composta por 259 individuos, sendo que 114 apresentavam Ol tipo I, 54 Ol tipo lll, 56 Ol tipo
IV, 5 Ol tipo V e 30 sem classificagao definida. Dentre os achados clinicos, a esclera azulada foi
a caracteristica mais encontrada (63,8%), sendo mais prevalente no tipo | (89,5%). A segunda
caracteristica mais observada foi a frouxiddo ligamentar, seguida da deformidade de ossos
longos e da dentinogénese imperfeita, atingindo 55,3%, 43,7% e 36,9% dos individuos,
respectivamente. Tais acometimentos foram predominantes nos individuos com Ol tipo lll,
afetando 66,7%, 70,4% e 63% dos pacientes avaliados. A perda auditiva esteve presente em
29,4%, sendo constatada em 18,4% dos sujeitos com Ol tipo I. Conclusdes: Os achados clinicos
presentes na amostra reforcam a existéncia de uma diversidade de manifesta¢des na Ol. Os
diferentes achados clinicos reforcam a importancia de seu reconhecimento utilizados na
classificagao clinica.
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