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Resumo

Introducdo: A Osteogénese Imperfeita (Ol) € uma doenca congénita genética
causada por mutacdo no coladgeno do tipo I. Suas caracteristicas clinicas sédo
osteopenia, fragilidade Ossea, mudltiplas fraturas, deformidades &sseas e
grande limitacao funcional, que implicara, sobretudo, no desenvolvimento motor
grosso da crianga com Ol, necessitando de estimulos e cuidados especificos.
Justificativa: A associacdo entre o tratamento medicamentoso e o0
fisioterapéutico, durante o processo de aquisicées motoras, € fundamental para
garantir um bom desempenho funcional e independéncia aos individuos com
Ol, entretanto, a literatura mundial especifica sobre esse assunto é escassa.
Objetivo: Contribuir para o conhecimento do desenvolvimento motor grosso de
criancas com Ol entre 0 e 5 anos de idade do CROI-RJ. Metodologia:
Pesquisa quantitativa observacional, retrospectiva, descritiva, longitudinal,
realizada a partir de dados do instrumento de coleta dos dados fisioterapéutico
e dos registros feitos em prontuario do CROI-RJ. Resultados: A amostra foi de
16 criangcas com razdo sexual de (M:6/F:10), sendo (n=3) do tipo | de Ol,
(n=5)do tipo IV e (n=8) do tipo lll. Dentre as 16 criancas, 50% realizavam
fisioterapia motora durante o estudo. A mediana de idade em meses da
aguisicdo motora da amostra quanto aos tipos I, Il e IV de Ol foi,
respectivamente, de: rolar (n=6), (n=8) e (n=7); sentar (n=7), (n=10) e (n=7);
arrastar em DV (n=9), (n=24) e (n=8); arrastar sentado (n=11) e (n=21);
engatinhar (n=10), (n=15) e (n=12); e andar (n= 8) e (n=18). Nenhuma crianca
da amostra do tipo IV adquiriu 0 marco arrastar sentado e do tipo Ill o andar.
Concluséo: Esse estudo verificou que o DMG da amostra varia de acordo com
a gravidade da doenca e com o0 inicio e a concomitancia do tratamento
medicamentoso e a fisioterapia, mostrando-se nesses casos, mais qualitativo e
quantitativo em relacdo aos marcos motores alcancados, apesar de
assimétricos. Destaca-se, portanto, que a importancia da associacdo desses
tratamentos, respeitando suas peculiaridades como o0 inicio precoce e a
regularidade do acompanhamento clinico, viabiliza os beneficios acima
encontrados, com o intuito de promover uma melhoria na qualidade de vida da
populacdo com Ol e mudancga consideravel da histéria natural da doenca.

Palavras chaves: Osteogénese Imperfeita; Desenvolvimento Motor Grosso;
Bisfosfonatos.



Abstract

Introduction:  Osteogenesis Imperfecta (Ol) is a genetic congenital illness
caused by a mutation of the collagen type I. Its clinical characteristics are
osteopenia, bone fragility, multiple fractures, bone deformities and significant
functional limitation, that will have implications, over all, in the gross motor
development of the child with Ol, requiring specific stimulation and care.
Justification: The association between the medical (dissodium pamidronate
infusion) and physiotherapeutic treatment, during the process of motor
achievement, is fundamental to ensure good functional performance and
independence of individuals with OI; however, specific worldwide literature on
this subject is scarce. Objective: To contribute to the knowledge of the gross
motor development in children with Ol between 0 and 5 years of age in the
CROI-RJ (Reference Centre for Osteogenesis Imperfecta of Rio de Janeiro).
Methodology: Quantitative, retrospective, descriptive, longitudinal research
was performed from data based on a physiotherapeutic inventory and the
registers collected at the CROI-RJ. Results: The sample comprehended 16
children with sexual ratio of 6M:10F, and classified in groups type | (n=3), type
IV (n=5) and type Ill (n=8). Amongst the 16 children, 50% were under motor
physiotherapy treatment during the study. The median age in months of motor
achievement of the sample with respect to types I, lll and IV, respectively, were:
rolling (n=6), (n=8) and (n=7); sitting (n=7), (n=10) and (n=7); dragging [in VD]
(n=9), (n=24) and (n=8); dragging while seated (n=11) and (n=21); crawling
(n=10), (n=15) and (n=12); and walking (n = 8) and (n=18). No type IV child
from the sample achieved the milestone of dragging while seated and no type IlI
child achieved walking. Conclusion: This study verified that the GMD (Gross
Motor Development) in the subjects investigated varied according to the
severity of the illness (type of OI) and initiation and concomitance of
pamidronate infusions and physiotherapeutic treatment, revealing in these
cases, more qualitative and quantitative gains in relation to motor milestone,
however in an asymmetrical form. Therefore, such results points to the
importance of the association of these treatments, respecting their peculiarities
such as precocious initiation and regularity of clinical follow-up, aiming to
benefits towards promotion of quality of life of those with Ol and a considerable
change in the natural history of the iliness.

Key words: Osteogenesis Imperfecta; Gross Motor Development;
Physiotherapy Dissodium Pamidronate.
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1. INTRODUCAO

A Osteogénese Imperfeita (Ol) é uma doenca congénita genética
causada por mutacdo no colageno do tipo I, que se caracteriza por osteopenia
e fragilidade d&ssea (generalizada. Como principais consequéncias,
frequentemente ocorrem mudltiplas fraturas, que podem ter origem ainda
intrautero com graves deformidades Osseas, e grande limitacdo funcional
(Glorieux e cols., 2000).

O individuo com Ol ndo necessita somente de cuidados que se limitam
ao campo médico. A fisioterapia tem contribuido de forma significativa para a
prevencao dos agravos decorrentes da doenca e para a melhoria da qualidade
de vida daqueles que a tem (Ratliffe, 2002).

Segundo Tanner (1990), o crescimento € um produto da complexa e
intermitente interacdo entre os fatores ambientais e hereditarios. O DNA é
herdado, tudo mais é desenvolvido. Dessa forma, um erro na sequéncia
molecular dentro das cadeias de polipeptidios modificara toda a organizacao do
esqueleto protéico, resultando numa falha em toda a estrutura e,
consequentemente, ocasionando em fragilidade no 6rgao afetado (Galera e
cols., 2001).

Atualmente, sabemos que 0S genes noSs Cromossomos 17 e 7 Sao 0S
codificadores das cadeias al(l) e a2(l), respectivamente, e que estas séo
ordenadas em duas cadeias al(l) e uma a2(l) para formar o trimero,

constituindo o colageno do tipo | (Galera e cols, 2001) (Figura 1; p.).
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Figura 1 — Tipos de colagenos maduros possiveis na Ol, a partir do tipo de

mutacgédo na fita a(1) ou a (2) (adaptado de Galera e cols, 2001)1.

Segundo Junqueira e Carneiro (1999), o tecido 6sseo é um tipo
especializado de tecido conjuntivo formado por células e material
extracelular calcificado constituinte da matriz 6ssea. Dentre as células que o
compde destacamos 0s osteoblastos por sintetizarem colageno do tipo I,
proteoglicanas e glicoproteinas adesivas, parte organica da matriz 6ssea e
por concentrarem fésforo e célcio participando da mineralizacdo da matriz.
Quase 90% do colageno corporeo sdo do tipo I. A mineralizagéo consiste na
deposicao de ions inorganicos, principalmente fosforo e célcio que formam
cristais com estrutura de hidroxiapatita. A associacdo de hidroxiapatita com
fibras colagenas é responsavel pela consisténcia e pela resisténcia do

tecido 6sseo. Logo, a remocéao do célcio ocasionada por falha no colageno

! Mutacées do tipstop-codon interrompem a formacéo do mRNA que por sua vezna@iuz a proteina;
mutac¢des do tipaon-sense, missense ou troca de moldura produzem em geral mRNA e destaa
produzem um colageno, porém anormal (Jones, 2006).
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do tipo | pode deixar 0 osso com sua forma intacta, entretanto tdo fragil que,
ao ser manipulado, mesmo que delicadamente, pode ocasionar fraturas
(Junqueira e Carneiro, 1999).

Manifestagbes clinicas como fragueza muscular, frouxiddo dos
ligamentos, escleras azuladas, dentinogénese imperfeita e perda auditiva sao
frequentes na Ol por terem, entre seus componentes, tecido conjuntivo
constituido pelo coldgeno. Isto significa uma composicdo com grandes
quantidades de colageno do tipo | anormal (Tecklin, 2002).

A proposta de classificagdo da Ol mais difundida e freqientemente ainda
utilizada pela maioria dos profissionais de salude é a elaborada por Sillence
(1979) com base nos achados genéticos, clinicos e laboratoriais, sendo dividida
em quatro subgrupos principais, os tipos | a IV, sendo que alguns deles sdo
subdivididos em A e B de acordo com algumas caracteristicas do fendtipo e/ou
de heranca. Portanto, para fins de alocacéo nesses grupos séao considerados a
gravidade das manifesta¢des clinicas, o padrdo radiolégico e a progressao da
doenca (Tecklin, 2002). Assim sendo, podemos considerar a distribuicdo dos
individuos com Ol entre formas leve (tipo I), moderada (tipo V), grave (tipo Il)
e letal (tipo 1) (Aoki, 2007). Rauch e Glorieaux (2004) acrescentaram mais 03
tipos nesta classificagéo (tipos V a VIl) baseados ndo somente nos achados
clinico-radiologicos semelhantes a Ol como auséncia de mutacdo no colageno
l.

A Associacao Brasileira de Osteogenesis Imperfecta — ABOI (acesso em: <

http://www.aboi.org.br > 03/03/2005) unica organizacdo nacional, voluntéria,

fundada em 11 de dezembro de 1999 por portadores de Ol e seus familiares.

Dedica-se a ajudar individuos com Ol a lidarem com problemas associados a
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doenca, a Ol atinge em média 1 a cada 21.000 nascidos. Estima-se que no
Brasil existam pelo menos 12.000 individuos com Ol.

A Portaria n°. 2035 de 19 de dezembro de 2001, do Diario Oficial do
Ministério da Saude (MS) (ANEXO I; p.), instalou a criacdo de Centros de
Referéncia para Osteogénese Imperfeita no Brasil com a finalidade de
proporcionar um tratamento baseado no protocolo de Montreal (descrito na
portaria n°® 2035 — 12/2001) com o medicamento do grupo dos bisfosfonatos,
Pamidronato Dissédico?® (PD). Hoje existem pelo menos 11 Centros de

Referéncia no Brasil (ABOI - acesso em: < http://www.aboi.org.br > 03/03/2005).

O Instituto Fernandes Figueira, uma unidade materno-infantil da Fundacéo
Oswaldo Cruz no Rio de Janeiro (IFF/FIOCRUZ/RJ/RJ) tornou-se Centro de
Referéncia para Osteogénese Imperfeita (CROI-RJ) e em abril de 2002, iniciou a
administracdo da medicacdo, além de oferecer acompanhamento clinico
sistematico e fisioterapéutico nos individuos com Ol.

O IFF/FIOCRUZ/RJ/RJ, no contexto do Sistema Unico de Salde (SUS),
é referéncia para assisténcia em niveis secundarios e terciarios de atencéo a
saude da mulher, da crianca e do adolescente. As acBes de saude no
IFF/FIOCRUZ/RJ atuam priorizando o ensino, a pesquisa e a assisténcia.
Engloba varias especialidades clinicas, com equipes multidisciplinares, entre as
quais se encontra a genética médica (www.iff.fiocruz.br).

O Departamento de Genética Médica do IFF/FIOCRUZ/RJ se consolida,
entre outros, nos seguintes referenciais clinicos: malformagdes congénitas,
sindromes genéticas, aconselhamento genético e pré-natal de alto risco

genético. Ainda comporta pesquisas biomédicas e em salde coletiva,

2 pamidronato Dissédico — substancia da familiadantogica do grupo dos bisfosfonatos para aplicagéo
venosa (2/2 meses para crian¢as < de 02 anos;eéfsrpara criancas > de 02 anos).
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especialmente as voltadas para os defeitos congénitos; desenvolve trabalhos na
area da genética psicossocial e estimula a criagdo de grupos de apoio para pais
e individuos com doengca genética promovendo continuamente eventos
intramural.

Atualmente os tratamentos farmacoldgicos mais promissores na Ol sédo
0S que utilizam as substancias do grupo dos bisfosfonatos. A acdo dessa
medicacao consiste na diminuicdo da taxa de reabsor¢do dos 0ssos atraves da
inibicdo da atividade dos osteoclastos, uma vez que essas células grandes,
moveis e multinucleadas sdo responsaveis pela reabsor¢do do tecido 6sseo e
participam do processo de remodelagdo dos 0ssos, conseqientemente
promovendo um aumento da densidade 6ssea. Embora esse tratamento ndo
seja curativo, € considerado efetivo por ser capaz de proporcionar ao 0SSO
poroso e fragil, uma estrutura mais resistente implicando, entre outras coisas,
no aumento da capacidade funcional do paciente e consideravel reducdo das
complica¢Bes ortopédicas (Rauch & Glorieux, 2004).

O Programa de Fisioterapia para Individuos com Ol do CROI-RJ foi
desenvolvido no segundo semestre de 2003 e implantado em janeiro de 2004.
Seu campo de atuacao, a partir de uma abordagem fisioterapéutica segundo o
Conceito Neuroevolutivo Bobath®, consiste em avaliagdo da capacidade
funcional periddica, orientacdo especializada a familia e atendimento
fisioterapéutico semanal a ser realizado no setor de fisioterapia motora/IFF.

O Servico de Fisioterapia Motora IFF/FIOCRUZ/RJ, inserido no

Departamento de Pediatria IFF/FIOCRUZ/RJ, desenvolve suas agbes a partir

% Conceito Neuroevolutivo Bobath — abordagem terapéutica que visa exame e tratamento
detalhado das capacidades e limitacGes funcionais de individuos com disfuncdo motora.
Desenvolvido a partir dos transtornos que envolvem 0s centros cerebrais superiores (Howle,
2002).
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de um trabalho em equipe multidisciplinar adequada as necessidades de seus
usuarios. Avalia e oferece tratamento a crianca com disfun¢cdo motora, seqiela
neurolégica e atraso no desenvolvimento motor. O setor de fisioterapia motora
€ composto por uma equipe de fisioterapeutas com aperfeicoamento no
Conceito Neuroevolutivo Bobath.

Os pacientes em atendimento semanal ambulatorial preenchem os
critérios de inclusdo preestabelecidos, porém todas as outras fases do
acompanhamento séo direcionadas a todos os pacientes tratados no CROI-RJ.

Llerena (2005) confirma ser o CROI-RJ, entre os demais CROI
brasileiros, o que atende ao maior nimero de individuos com Ol e pioneiro no
Brasil na elaboragdo de um programa de fisioterapia especifico para a Ol.

As habilidades motoras grossas na crianga com Ol necessitam de
estimulos e cuidados especificos para seu desenvolvimento. O tratamento
fisioterapéutico na Ol, sobretudo durante este processo de aquisigcdes motoras,
é fundamental para garantir um bom desempenho funcional e independéncia.

O sedentarismo, entre outras coisas, atrofia e enfraquece a musculatura.
Os pacientes com Ol tém sua estrutura musculo-esquelética muito
comprometida. Logo, é fundamental que pratiquem atividades fisicas sob
orientacao especializada, principalmente para fins terapéuticos (Ratliffe, 2002).

A proposta deste estudo originou-se a partir dos resultados do
tratamento fisioterapéutico de uma crianga com Ol, pertencente ao Programa
de Assisténcia Domiciliar Interdisciplinar (PADI/IFF/FIOCRUZ/RJ*) no ano de
2003. Trabalhando como fisioterapeuta, especificamente na area motora,

participei do tratamento fisioterapéutico de uma crianga com OI, com enfoque

* PADI/IFF/FIOCRUZ/RJ — Programa de Assisténcia Doiiair Interdisciplinar do Instituto Fernandes
Figueira/FIOCRUZ.
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no desenvolvimento motor grosso. Apoés intensivo programa de fisioterapia de
acordo com os protocolos utilizados no servico de Fisioterapia Motora do IFF
observarmos melhora significativa nas habilidades motoras do paciente
proprias da idade. Tal experiéncia teve um impacto em minha percepcao
guanto a capacidade funcional do individuo com Ol.

Logo, o objeto deste estudo caracterizou-se pelo estudo sobre o
desenvolvimento motor grosso de criangas com Ol até 05 anos de idade com
um ano de acompanhamento, atendidas no CROI-RJ, no periodo de janeiro de
2003 e outubro de 2005.

O presente trabalho abordard no quadro tedrico aspectos relevantes
sobre o desenvolvimento motor grosso na populacéo geral e na populagdo com
Ol, bem como sobre o tratamento clinico realizado no CROI-RJ para individuos
com OlI, destacando seus principios e fundamentos.

No capitulo que corresponde aos resultados do estudo sera descrito o
perfil dos pacientes com Ol do CROI-RJ, o perfil do tratamento terapéutico
oferecido pelo centro, o aconselhamento genético em relacdo ao risco de
recorréncia e a aquisicdo das habilidades motoras grossas dos pacientes do
estudo.

No capitulo que abrange a discussdao serdo confrontados os dados
encontrados neste estudo com os descritos na literatura nacional e
internacional, de modo que seja possivel levantar os pontos condizentes e
divergentes e, sugerir, na conclusdo, o desenvolvimento de pesquisas no
ambito do desenvolvimento motor grosso e da funcionalidade para individuos

com Osteogénese Imperfeita.

2. QUADRO TEORICO
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2.1 Desenvolvimento Motor Grosso

O movimento emerge da interacdo entre trés fatores: o individuo, a
tarefa e o ambiente (Shumway-Cook e Woollacott, 2003). O ambiente
proporciona informacdes que sdo processadas pelo Sistema Nervoso Central
(SNC) para o controle de respostas vegetativas, motoras e cognitivas,
formando os padrbes do comportamento humano (Ferrari, 2001).

Para Flehmig (2002) a necessidade da movimentagdo da crianca é
gerada pela acdo conjunta de atitudes comportamentais geneticamente
definidas e a acdo do meio ambiente e sua estimulacdo. Shepherd (1996)
concorda e acrescenta que, além do ambiente estimulante, o auxilio de adultos
atenciosos é fundamental para o potencial do desenvolvimento e do
crescimento da crianga. A estimulacdo ambiental rica também é capaz de
provocar alteragbes importantes no comportamento e nos circuitos neuronais
(Rosenweig, 1996).

A partir do ultimo trimestre da gestacdo, o SNC encontra-se num periodo
de crescimento com velocidade maxima que ira se prolongar até os primeiros
anos de vida (Nelson, 2000). Contudo ao nascimento, o cérebro ainda esta
pouco desenvolvido, as vias nervosas aferentes (comportam o sensério e a
percepcao) amadurecem antes das vias nervosas eferentes (conducao das
respostas motoras) e a mielinizagcédo de grande parte do sistema nervoso ocorre
no primeiro ano apés o nascimento (Shepherd, 1996; Jerusalinsky. 2006). E
por isso que o SNC possui grandes proporcdes de neuroplasticidade, que é a

capacidade do organismo de se adaptar as mudancas internas e externas do
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ambiente através da sinergia de diferentes 6érgdos organizados pelo SNC,
principalmente durante os trés primeiros anos de vida (Pia, 1985; Jerusalinsky,
2006).

Portanto, a partir da maturacdo do Sistema Nervoso e da estimulagéo
oriunda do meio ambiente é possivel o desenvolvimento das habilidades
motoras (Shepherd, 1996).

Para Tecklin (2002) o desenvolvimento motor diz respeito ao processo
de mudanca do comportamento motor e esta relacionado com a idade do
individuo.

As mudancas que ocorrem no desenvolvimento motor dos bebés s&o
bastante evidentes. Ao nascer, o0 bebé é totalmente dependente, mas no
primeiro ano a criangca adquire um grande grau de independéncia fisica. Ela
muda da impoténcia para a competéncia em atividades motoras amplas, como
sentar, engatinhar e andar, e em habilidades motoras finas, que incluem a
manipulacdo de varios tipos de objetos (Tecklin, 2002).

E importante lembrar que cada crianga € um individuo com padrédo e
ritmo de desenvolvimento de habilidades ligeiramente diferentes, mas a
sequéncia de desenvolvimento é bastante previsivel (Ratliffe, 2002).

Durante o primeiro trimestre do desenvolvimento motor grosso (DMG), o
bebé é considerado recém-nascido até a segunda semana de vida. Ele
encontra-se em postura flexora fisiolégica e, como resultado dessa postura,
quando colocado em decubito ventral, os bragos e as pernas enrolam-se sobre
o tronco, fazendo com que, desse modo, o peso do bebé va em direcdo a
cintura escapular. Embora essa postura inicial dificulte os movimentos do bebé,

ele é capaz de desenvolver uma das mais importantes e basicas habilidades —
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levantar e girar a cabeca. O controle de cabeca é o primeiro movimento ativo
da crianga contra a gravidade, sendo o principal ganho do primeiro trimestre
(Tecklin, 2002). Aos trés meses 0 bebé é capaz de levar as maos a boca e a
linha média, elevar a cabeca em decubito ventral a 45° com apoio de peso
sobre os antebracos e apresentar certa simetria (Flehmig, 2002).

O segundo trimestre do DMG é caracterizado por progressos no
combate a gravidade (Tecklin, 2002). Nesse periodo as principais aquisi¢cdes
do bebé s&o de empurrar as maos estendendo os cotovelos na postura ventral,
aos cinco meses, a capacidade de sentar-se por pouco tempo, tendo inicio aos
seis meses, e de rolar, aos seis, proporcionando o aumento de sua interacéo
com o meio ambiente (Flehmig, 2002).

O terceiro trimestre do DMG pode ser marcado pelo inicio dos
deslocamentos pelo meio, fato que possibilita ao bebé um aumento na
exploracdo do ambiente (Tecklin, 2002). Entre os marcos alcangados nesse
periodo podemos destacar o de se arrastar em decubito ventral, aos sete
meses, e 0 de engatinhar, aos oito meses. A postura supina torna-se transicao
para outras posturas, o bebé pouco permanece nesta postura (Flehmig, 2002).

O quarto trimestre do DMG tem como principal aquisicdo motora o inicio
da marcha independente. Em geral, até o final deste periodo, € possivel
observarmos o bebé andando, entretanto, ainda com certa inseguranga. O
bebé nesta fase torna-se mais autbnomo, fato que gosta bastante (Flehmig,
2002).

A progressao cefalocaudal da extensdo antigravitacional com o intuito de

atingir a postura de pé aliada ao desenvolvimento do equilibrio na série



24

progressiva de posturas representam um importante padrao de aquisi¢cdes que
levam a independéncia fisica (Tecklin, 2002).

A compreensédo do desenvolvimento motor grosso tipico e de como este
varia ao longo da vida propicia uma estrutura critica de plano de tratamento e
avaliacao funcional, dando condi¢des ao terapeuta de adaptar questdes que
julgue pertinentes ao tratamento de acordo com a demanda. O terapeuta
reconhece que h& padrdes genéricos de tempo de aquisicdo de habilidades
durante o desenvolvimento e a maturacao, e perda de algumas habilidades no
envelhecimento. Esses padrdoes fornecem um modelo de referéncia para uma
funcdo motora humana eficiente e possibilitam a identificagdo das diferencas
nos individuos (Howle, 2002).

A aprendizagem motora se concentra na compreensao da aquisi¢ao do
movimento, bem como da modificagdo do mesmo. A recuperagao da fungéo se
refere a reconquista das habilidades motoras que foram perdidas por causas
diversas. Porém, a aprendizagem ou a reaprendizagem de habilidades motoras
e melhora de seu desempenho envolvem, sobretudo, a préatica e a experiéncia

(Shumway-Cook e Woollacott, 2003).

2.2 Desenvolvimento Motor Grosso na Osteogénese Imp  erfeita

O paciente com Ol apresenta caracteristcas em comum como
osteopenia, importante fragilidade 6ssea, dor cronica, deformidades ésseas,
fraturas, frouxiddo ligamentar, entre outras (Land e cols, 2005; Letocha e cols,

2005). Entre as deformidades O&sseas, a cifose e a escoliose séo
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frequentemente encontradas em pessoas com Ol, a incidéncia varia de 40% a
80%, dependendo do estudo (Leite e cols, 2002).

A literatura geralmente descreve a evolugcdo motora na Ol tendo como
parametro sua classificacdo. De acordo com a classificagéo de Sillence (1979)
a Ol é dividida em quatro subgrupos (I a 1V). Abaixo destacaremos
caracteristicas relevantes de cada tipo, ordenadas a partir da gravidade das
manifestacdes clinicas em relagdo ao DMG. Segundo Huang e cols (2006), a
gravidade da Ol criangcas podem ter atraso no DMG e limitacdo funcional
importante, associados a progressiva deformidade esquelética.

Os individuos com Ol do tipo |, considerado o de acometimento leve,
possuem estatura em geral normal com menor indice de deficiéncia de
crescimento e de deformidades em virtude da menor incidéncia de fraturas
(Assis e cols, 2002; Tecklin, 2002). Aoki (2007) considera que estes individuos
apresentam as primeiras fraturas quando assumem o0 ortostatismo e a
deambulacgéo. Por outro lado, sdo os que constituem o melhor prognéstico de
marcha. Cole (2002) acrescenta que esses individuos tém longevidade normal.

Os individuos com o tipo IV de Ol, considerado o tipo moderado, em
geral, apresentam arqueamento importante dos o0ssos longos decorrente de
fraturas ocorridas ja no inicio da vida e principalmente no inicio do ortostatismo
e da deambulacdo (Aoki, 2007). Segundo Ratliffe (2002), eles podem vir a
andar sozinhos, mas, frequentemente, utilizam auxilios como muletas,
andadores, Orteses.

Os individuos com Ol do tipo lll, considerado o tipo grave, apresentam
grande fragilidade Gssea, baixa estatura, ocorréncia de fraturas ja intra-utero,

gue geram graves deformidades esqueléticas (Assis e cols, 2002; Ratiliffe,
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2002). Para Tecklin (2002), as criancas com o tipo lll de Ol apresentam
significante retardo do crescimento, que acaba por contribuir com importante
limitag&o funcional. Esses individuos costumam ser mais dependentes em suas
atividades da vida diaria e possuem um prognéstico de marcha bastante
reservado (Aoki, 2007).

Os individuos com o tipo Il da doenca, o tipo letal, freqientemente
morrem ainda no Utero ou nos primeiros anos de vida. Seus 0ss0s sao
extremamente osteoporoéticos e frageis (Tecklin, 2002; Aoki, 2007; Ratiliffe,
2002). Aoki (2007) destaca a frequéncia com que esses individuos fraturam a
calota craniana, podendo, desta forma, ocasionar hemorragia intracraniana e
intraparenquimatosa cerebral, que comprometerédo bastante o desenvolvimento
neuropsicomotor de forma global.

A partir dessas descricdes quanto ao acometimento da doenca de
acordo com os tipos de Ol, podemos ressaltar que o perfil do DMG na Ol pode
ser considerado bastante heterogéneo, uma vez que esta doenca € classificada
de acordo com a gravidade das suas manifestagdes clinicas de apresentagéo e

progressao.

2.3 O Tratamento no Centro de Referéncia para Osteo génese Imperfeita

no Estado do Rio de Janeiro (CROI - IFF — FIOCRUZ/ RJ)

O tratamento da Ol é multidisciplinar, compreendendo os tratamentos
cirirgicos-ortopédicos como também farmacoldgicos, na tentativa de intervir
nas fraturas e deformidades além de reduzir a fragilidade 6ssea constitucional

determinada pela doenca (Cole, 2002). O tratamento farmacoldgico vem
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desempenhando fator capital no tratamento da Ol com resultados bastante
satisfatorios com o uso dos bisfosfonatos resultando no aumento de massa e
densidade 6ssea, conforme verificado por varios estudos (Arikoski e cols, 2004;
Sakkers e cols, 2004; Adami e cols, 2003; Rauch e cols, 2003; Rauch e cols,
2002; Plotkin e cols, 2000). A certeza de que o uso dos bisfosfonatos acarreta
importante melhoria na qualidade de vida dos pacientes parece universal, visto
que geram mudancas substanciais na histdria natural dos individuos com Ol,
observadas principalmente nas formas mais graves da doenca (Rauch e
Glorieux, 2004; Barbosa, 2006).

Diferentes protocolos de tratamento séo realizados com os bisfosfonatos
nos dias de hoje. O grupo canadense, responsavel pela maioria dos estudos
sobre a Ol e seu tratamento nos ultimos anos (Glorieux e cols, 1998; Rauch e
cols, 2002; Plotkin e cols, 2000; Rauch e cols, 2003), recomenda em seu
protocolo original infus6es do PD de maneira ciclica, por trés dias consecutivos,
com intervalos de quatro meses e dose diaria aplicada de 1mg/kg de peso,
sendo a dose anual de 9mg/kg/peso. Além do tratamento medicamentoso, as
criangas tratadas sdo avaliadas e incluidas em programa de fisioterapia e
terapia ocupacional (Glorieux e cols, 1998).

O Centro de Referéncia para Tratamento da Osteogénese Imperfeita no
Estado do Rio de Janeiro (CROI-RJ) atua de acordo com a portaria 2305 do
MS (2001) adotando um protocolo de tratamento semelhante ao relatado por
Glorieux em seu primeiro trabalho, de 1998.

As internagbes eletivas no CROI-IFF para a administragdo do PD
ocorrem em cooperacao com a ABOI. Pressupde-se que os proprios individuos

com Ol e seus familiares estejam mais gabaritados para organizar as
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internacdes da forma mais adequada quanto seja possivel, em virtude da
familiaridade com eventuais dificuldades sécio-econdmicas e problemas
particulares que possam ocorrer no periodo iminente aos ciclos da medicacao
(Bacellar, Barbosa e Llerena, comunicagéo pessoal). Deste modo, a ABOI/RJ
remete a relacdo das internagdes do periodo ao CROI-RJ, que, por sua vez,
encaminha os pacientes oriundos da triagem do Centro de Genética Médica
com diagnéstico de Ol & ABOI, onde recebem informag8es sobre o cuidado e
os direitos dos portadores.

Os pacientes do CROI-RJ, além de receberem o tratamento
medicamentoso, sdo acompanhados por uma equipe multidisciplinar formada
por assistente social, enfermeiro, fisioterapeuta, médico (pediatra e
geneticista), nutricionista e psicologo, a cada ciclo da medicagdo. Em virtude da
auséncia de acompanhamento ortopédico no IFF, os pacientes do CROI-RJ
sdo encaminhados para avaliacdo e tratamento no Instituto Nacional de
Traumato-Ortopedia (INTO), mediante convénio acordado entre as institui¢coes.
Aos pacientes, sédo disponibilizadas avaliagbes a cada ciclo da medicagao e

acompanhamento ambulatorial semanal para tratamento fisioterapéutico.

2.3.1 A Fisioterapia Motora e o CROI-IFF

O Conselho Regional de Fisioterapia e Terapia Ocupacional (CREFITO)

define fisioterapia como:

“Ciéncia aplicada tendo por objeto de estudos o movimento humano em todas as suas
formas de expressdo e potencialidades, tanto nas alteracbes patolégicas quanto nas
repercussdes psiquicas e organicas. Seu objetivo € preservar, manter (forma preventiva),

desenvolver ou restaurar (reabilitacdo) a integridade de érgdos, sistema ou fungdo. Como
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processo terapéutico utiliza conhecimentos e recursos préprios, utilizando-os com base nas
condicdes psico-fisico-social, tendo por objetivo promover, aperfeicoar ou adaptar o individuo a

melhoria de qualidade de vida” (CREFITO - acesso em: < http://www.crefito2.org.br >

07/09/2005).

O programa de fisioterapia proposto para o CROI-IFF consiste em
avaliacbes a cada internacao eletiva (ciclo da medicacdo 2/2 meses para
criancas com < 02 anos; 4/4 meses para criancas com > 02 anos) para todos
0s pacientes cadastrados no IFF e compreendem: (a) Anamnese completa; (b)
Exame fisico; (c) Mensuracdo dos arcos de movimentos utilizando-se o
gonidbmetro; (d) Observacdo das transicdbes de posturas e analise dos
deslocamentos para avaliar a qualidade do desenvolvimento e desempenho
funcional.

O tratamento fisioterapéutico ambulatorial realizado no CROI-RJ é
baseado no Conceito Neuroevolutivo Bobath, que é uma abordagem de
solucdo de problemas visando exame clinico e o tratamento detalhado das
capacidades e das limitagGes funcionais de individuos com disfuncdo motora
(Bobath, 1989).

O manuseio fisioterapéutico € uma ferramenta essencial na avaliacédo e
no tratamento, pois permite ao terapeuta guiar posturas e movimentos
(biomecéanica) que aprimorem a capacidade funcional do individuo. O conceito
Bobath muito se vale das abordagens de neurofacilitacdo, por se tratar do
retreinamento do controle motor, por meio de técnicas desenvolvidas para
facilitar e/ou inibir varios padrbes de movimentos com base principalmente nas

suposi¢coes formuladas das teorias reflexa e hierarquica do controle motor

(Howle, 2002). Contudo, os estudos acerca do controle motor evoluiram
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bastante neste periodo e, com eles, as abordagens dos tratamentos
neuroevolutivos (Shumway-Cook e Woollacott, 2003).

Portanto, para o tratamento fisioterapéutico baseado no conceito Bobath,
o qual é oferecido no CROI-RJ, o comportamento motor humano provém de
interag6es em andamento entre os multiplos sistemas internos do individuo, as
caracteristicas da tarefa e o contexto ambiental especifico, cada um
contribuindo para um aspecto diferente do desenvolvimento motor (Howle,
2002).

O acompanhamento fisioterapéutico ambulatorial semanal do CROI/RJ é
disponivel para criancas do centro de tratamento com até cinco anos de idade
em virtude do perfil do ambulatério de fisioterapia motora do IFF/FIOCRUZ/RJ,
bem como pelo nimero de profissionais para a realizagdo deste trabalho. Aos
demais pacientes € realizado avaliagdo a cada ciclo e encaminhamento para

instituicbes adequadas a idade e ao tratamento.
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3. JUSTIFICATIVA

“... a Ol, constitui-se em preocupacédo relevante para a Saude
Pudblica, uma vez que imp&e a seu portador fator de risco a satde
e limitacBes de qualidade de vida”. (Portaria n. 2.035 de dezembro
de 2001 do Ministério da Saude).

Embora nédo haja um consenso a respeito da concepcdo do que é
qualidade de vida, trés aspectos fundamentais referentes a esse conceito
foram desenvolvidos: a subjetividade, a multidimensionalidade e a presenca de
dimensbes positivas e negativas (WOHQOL, 1998 - acesso em <
http://www.ufrgs.br/psig/whoqol.html > 05/04/2005). O desenvolvimento deste

construto conduz, portanto, a definicdo de qualidade de vida:

"a percepcao do individuo de sua posi¢do na vida, no contexto
da cultura e sistema de valores nos quais ele vive e em relagéo aos
seus objetivos, expectativas, padrdes e preocupactes" (WHOQOL,
1998 - acesso em<  http://www.ufrgs.br/psig/whogol.html
05/04/2005).

O reconhecimento desta multidimensionalidade reflete na estrutura do
protocolo de avaliacdo tendo como instrumento seis dominios principais: fisico,
psicologico, nivel de independéncia, relacdo social, meio ambiente e
espiritualidade (ldem).

Segundo a Organizagdo da Assisténcia de Saude em linhas do Cuidado da
Atencdo Integral da Saude da Crianca e Reducdo da Mortalidade Infantil
(Ministério da Saude, 2004), foram elaboradas estratégias para a superagédo da
desarticulacdo entre os diversos niveis de atencdo em salde e a garantia de

continuidade ao cuidado integral. Voltadas as necessidades da demanda desta
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pesquisa, podemos considerar o incentivo e a qualificagdo do acompanhamento
do crescimento e do desenvolvimento, bem como a atencéo a crianga portadora
de deficiéncia, como linhas que deveréo ser contempladas.

No estudo realizado por Horovitz e cols. (2005) sobre - Atencdo aos
defeitos congénitos no Brasil: panorama atual — € discutida, além da alta morbi-
mortalidade, a cronicidade como problematica associada as doencgas
congénitas, uma vez que individuos com uma doenga cronica necessitam de
tratamento médico, servicos do desenvolvimento (como fisioterapia,
fonoaudiologia, terapia ocupacional), educagéo especial ou inclusiva, bem como
acompanhamento psicolégico familiar, de forma continua, o que
frequentemente implica altos custos.

Ao refletirmos sobre a formulacdo de politicas publicas de saude, a partir
da atuacdo do MS no tratamento da OI, podemos considerar tais medidas,
como respostas governamentais dadas a doenca Osteogénese Imperfeita no
ambito da Saude Publica, bem como a demanda e / ou necessidades dos
individuos com Ol, a partir de uma politica especifica de enfrentamento de uma
doenca pautada pelo principio da integralidade, voltada a uma demanda

preestabelecida (Mattos, 2003).

“Segundo a OMS (2000), para o melhor atendimento aos (individuos com)
defeitos congénitos, deve haver uma modificacdo no padrdo dos servicos de
salde necessarios para o atendimento da populagdo, desviando o foco de
doencas agudas para o manejo de problemas crénicos e programas verticais para
sistemas integrados de atencdo primaria. Tal modificacdo passa a ser
especialmente necesséria quando a queda da mortalidade infantil atinge patamar
abaixo de 40-50 / 1.000. Com tais cifras, um numero significativo de criancas com
condi¢cdes potencialmente incapacitantes, que morreriam sem diagnéstico, nao
apenas sobrevivem, como passam a ser diagnosticadas e a necessitar de
intervencdes médicas e de suporte ao longo da vida” (Horovitz e cols., 2005 p.
1061).
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Como também apontam Llerena e cols. (2000) no trabalho -
Investigacdo do Retardo Mental e Doencas Genéticas a partir de um Estudo
Transversal em Escolas do Estado do Rio de Janeiro — ha a necessidade de
uma real efetivacdo dos programas de atencdo a saude, seja ela primaria ou
terciaria, como forma de garantir uma medicina preventiva e a redugéo do énus
a esses individuos, suas familias e a sociedade.

No que concerne especificamente o estudo na area do desenvolvimento
motor e Ol, a literatura mundial € escassa. Uma busca no PubMed /Medline e
palavras-chaves como, osteogenesis, bisphosphonates e motor development,
foram encontrados poucos trabalhos que contribuem de forma significativa
como fontes efetivas para esta pesquisa, uma vez que a maioria limita-se a
area ortopédica, temas relacionados a intervencdo bucal em virtude da
dentinogénese imperfeita e estudos intervencionais relacionados a agédo do
grupo dos bisfosfonatos sem correlacdo com o desenvolvimento motor grosso.

Dentre os estudos de contribuicdo relevante destaca-se o trabalho de
Glorieux e cols. (1998) por se tratar da primeira série de casos que envolveu 30
pacientes entre 3 e 16 anos tratados com pamidronato dissédico em aplicacdes
ciclicas, por trés dias consecutivos, com intervalos de quatro meses. Além do
protocolo de administracdo acima preconizado, este trabalho também
descreveu a realizacdo de avaliagbes incluidas em programa de fisioterapia e
de terapia ocupacional, sendo esta amostra classificada de acordo com escala

motora de cinco categorias, baseada em sua capacidade motora e de

deambulagéo.
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Outro estudo apontado na busca é o de Engerlbert (1997), que teve
como objetivo determinar as caracteristicas clinicas nas criangas com Ol em
relagdo a mobilidade articular e forga muscular e as habilidades funcionais
relacionados com o tipo da doenca. Foi concluido que existe uma relacao entre
a gravidade da doenca e os parametros avaliados e que as estratégias de
reabilitacdo paras as criangas deveriam ser focadas na promocéo das
habilidades funcionais de acordo com o desenvolvimento motor préprio da
idade.

A opcéao de estudar o desenvolvimento motor grosso de criangas com Ol
que realizam um tratamento especifico e diferenciado dentre os demais
tratamentos ocorreu em principio para que “outras” possibilidades de
independéncia (em questdo, motoras) pudessem ser exploradas e
documentadas.

“A tradicdo da normalidade estd culturalmente enraizada na nossa
sociedade ocidental e, principalmente, a partir do século XX, passa a ser
ligada aos atributos de beleza, perfeicdo e produtividade. O deficiente com sua
desfiguracdo, sua mutilagédo é a personificagdo da assimetria, da desordem e,
por isso, constitui-se numa ameaca para as pessoas ditas ‘normais™ (Martins e

cols., 2004; p. 969-970).

Neste sentido, o enfoque deste estudo foi direcionado ao
desenvolvimento motor de criangas com Ol no ambito da funcionalidade e n&o
da normalidade, levando em conta suas historias, diagnéstico, limitacdes
proprias da doenca, porém ndo restringindo ao que é apresentado, entretanto,
trazendo a tona o que pode ser possivel, ndo a partir das graduacdes e sim das

aptidoes.
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4. OBJETIVOS

4.1 OBJETIVO GERAL

Contribuir para o conhecimento do desenvolvimento motor grosso de

criancas com Ol entre 0 e 5 anos de idade do CROI-RJ.

4.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

4.2.1 Descrever o perfil da crianga com Ol, entre 0 e 05 anos de idade
inscritos no programa de tratamento com o pamidronato dissédico do
CROI-RJ em relacdo a distribuicdo da idade, sexo, idade paterna,
idade materna, escolaridade materna, irmaos afetados, freqtiéncia de
fraturas até o inicio do estudo, niamero de ciclos realizados ao longo do
tratamento e durante o ano de seguimento, frequéncia de fraturas

durante o ano de seguimento e classificagcao da doenca.

4.2.2 Descrever o perfil da fisioterapia motora realizada nas criancas da
amostra quanto a Instituicdo terapéutica, freqiiéncia das sessoes,
idade ao ingresso da fisioterapia motora e da hidroterapia, tempo de
tratamento da fisioterapia motora e da hidroterapia e idade de ingresso

ao estudo.
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4.2.3 Descrever as habilidades motoras grossas das criancas da amostra
quanto a aquisi¢cdo dos seguintes marcos do desenvolvimento motor:
rolar dissociado, sentar, arrastar no decubito ventral, arrastar sentado,

engatinhar e andar.

4.2.4 Descrever a classificacdo dos tipos de Ol e risco de recorréncia

visando aconselhamento genético.
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5. MATERIAL E METODO

5.1 CLASSIFICACAO DO ESTUDO:

A metodologia deste estudo baseou-se na abordagem de pesquisa

quantitativa observacional, retrospectiva, descritiva, longitudinal.

5.2 CAMPO:

O estudo foi realizado durante as consultas do ambulatério de Ol do
Departamento de Genética Médica e das avaliagbes e atendimentos no

ambulatorio de Fisioterapia Motora do Instituto Fernandes Figueira/FIOCRUZ.

5.3 SELECAO DA POPULACAO DO ESTUDO:

Os sujeitos do estudo foram criangas com Ol menores de 05 anos de

idade e em tratamento com o pamidronato dissédico no CROI-RJ, que tenham

pelo menos 01 ano de seguimento entre os anos Janeiro/2003 a Outubro/2005.



38

5.3.1 CRITERIOS DE INCLUSAO:

» Fazer parte do Programa de Tratamento Clinico do CROI-RJ;

* Ter até 05 anos de idade;

* Ter avaliacdo fisioterapéutica antes e depois de iniciar o tratamento
medicamentoso no periodo do estudo;

e Todos os pacientes que ao final de um ano de tratamento tenham
recebido uma dose total de pelo menos 9mg/kg/ano de pamidronato
dissddico (0,5mg/kg/dose a cada 2 meses para criangas com < 02 anos

e 1mg/kg/dose a cada 4 meses para criancas com > 02 anos).



5.4 COLETA DOS DADOS:

Figura 2 — Descrigdo das variaveis segundo a locali

zagao dos resultados.
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VARIAVEL TIPO RESULTADO Local
Idade no inicio do Numérica Meses completos Tabela 1
estudo
Sexo Categorica Sim ou Néo Tabela 1
Classificacéo da Categorica Classificag&o de Sillence (I/IV) Tabela 1
doenca
Idade Materna Numérica Anos completos Tabela 1
Idade Paterna Numérica Anos completos Tabela 1
Escolaridade Materna Categérica Séries completas (Tabela do ECLAMC) Tabela 1
Periodo do estudo Categorica Foram criadas categorias a partir das Tabela 2
respostas
Frequéncia de fratura Numérica Descri¢éo feita em numeros Tabela 2
até o estudo
FreqUéncia de fraturas Numérica Descricéo feita em nimeros Tabela 2
durante o ano de
seguimento
Nidmero de ciclo Numérica Descricéo feita em nimeros Tabela 2
realizado até o inicio do
estudo
Numero de ciclo Numérica Descricéo feita em numeros Tabela 2
realizado durante o ano
de seguimento
Realizagéo de Categorica Sim ou Néo Tabela 3
fisioterapia motora
Realizacdo de Categorica Sim ou Néo Tabela 3
Hidroterapia
Instituicdo em que Categorica Foram criadas categorias a partir das Tabela 3
realiza fisioterapia respostas
motora
Instituicdo em que Categorica Foram criadas categorias a partir das Tabela 3
realiza hidroterapia respostas
Frequéncia da sesséo Categorica 01 até 03 vezes por semana Tabela 3
de fisioterapia motora
Frequéncia da sesséo Categorica 01 até 03 vezes por semana Tabela 3
de hidroterapia
Idade em que iniciou a Numérica Meses completos Tabela 3
fisioterapia motora
Idade em que iniciou a Numérica Meses completos Tabela 3
hidroterapia
Tempo de tratamento Numérica Meses completos Tabela 3
da fisioterapia motora
Tempo de tratamento Numérica Meses completos Tabela 3
da hidroterapia
Data do inicio do Categorica Foram criadas categorias a partir das Tabela 4
tratamento com respostas
Pamidronato Diss6dico
Tempo de tratamento Numérica Meses completos Tabela 4
clinico com o
Pamidronato Diss6dico
Marcos do Categorica Foram criadas categorias a partir do Atlas Tabela 4
desenvolvimento motor do Desenvolvimento Normal e seus
grosso desvios no Lactente (Flehmig, 2002)
Idade em que alcangou Numérica Meses completos Tabela 4
0s marcos do
desenvolvimento motor
grosso
Historia Familiar Categérica Sim ou Nao Tabela 5
Numero de irmé&os Numérica Descricéo feita em numeros Tabela 5
afetados
Risco de Recorréncia Numérica Descricéo feita em nimeros Tabela 5
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Os dados foram coletados a partir dos registros feitos em prontuario,
bem como do instrumento de coleta de dados fisioterapéuticos (Anexo Il; p.95)
do CROI-RJ.

As avaliagOes fisioterapéuticas foram realizadas em recinto apropriado a
cada internacao eletiva (ciclo da medicagao 2/2 meses para criangas com < 02
anos; 4/4 meses para criangas com > 02 anos), pela prépria pesquisadora e
por outro profissional previamente treinado, e compreenderam a observacao
das transicdes de posturas e analise dos deslocamentos para avaliar a
qualidade dos marcos do desenvolvimento motor grosso (DMG) e desempenho
funcional.

Os marcos motores selecionados para estudo foram:

* Rolar dissociado — a crianca € capaz de virar-se do decubito ventral para
o dorsal e vice e versa com rotacdo de tronco.

 Sentar — colocada sentada, a crianca € capaz de manter-se nesta
posicdo sem o apoio das méos no solo, com controle de tronco.

» Arrastar no Decubito Ventral — a crianca desloca o0 seu peso e puxa as
pernas para ficar ereta, por baixo do abdémen, mas torna cair na
posicéo ventral.

* Engatinhar — a crianga coloca-se na posi¢ao de quatro apoios e desloca-
se a partir dos movimentos alternados dos membros superiores e
inferiores.

» Arrastar Sentado — a crianca transfere o peso corporal para um dos
hemi-corpos e desloca o outro a diante.

* Andar sozinho — a crianga é capaz de deslocar-se na posicéo de pé sem

auxilio.
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5.8 ANALISE DO ESTUDO:

A andlise estatistica descritiva das variaveis foi realizada a partir de um
banco de dados criado no programa Excel. Para as variaveis categoricas:
célculo de frequéncias absolutas representadas em graficos de barra e torta e
tabelas, para as varidveis numéricas: calculos das respectivas médias,
medianas representadas em tabelas.

Para leitura dos graficos referentes aos casos clinicos, estes, foram
subdivididos em dois para cada paciente avaliado. O primeiro grafico
registrou a aquisicdo motora dos pacientes quanto aos marcos do
Desenvolvimento Motor Grosso (DMG) em dois momentos, sendo estes, 0
ingresso do paciente no estudo que coincidiu com a 12 avaliacao
fisioterapéutica e o término da coleta dos dados do estudo que coincidiu com
a 22 avaliacao fisioterapéutica. Na 12 avaliacdo foram registrados apenas 0s
marcos do desenvolvimento motor grosso, compativeis com a faixa etaria dos
pacientes, ou seja, se 0 paciente nao tivesse idade suficiente para realizar
algum marco motor, este n&o era considerado neste momento.

O segundo gréfico foi construido a partir de trés fontes: a mediana do
DMG normal para a faixa etaria sem Ol (Flehmig, 2002); a mediana do DMG
de cada paciente com Ol ao longo da vida e a mediana do DMG de todos o0s

pacientes deste estudo subdivididos quanto aos tipos de OI.
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6. RESULTADOS:

6.1 CARACTERIZACAO DA AMOSTRA

O grupo total de pacientes com Osteogénese Imperfeita do
CROI/IFF/FIOCRUZ/RJ desde janeiro de 2003 até dezembro de 2005, periodo
que compreendera o estudo, foi de 71 pacientes entre zero, ou seja, ao
nascimento e 39 anos de idade, de ambos 0s sexos. A amostra desta pesquisa
compreendeu na selecao de todas as criancas com Ol, na faixa etaria entre 0 a
05 anos, em tratamento com a droga pamidronato dissédico no CROI-RJ,
totalizando 16 criancas, sendo (n=06) do sexo masculino e (n=10) do sexo

feminino.

6.2. RESULTADOS RELACIONADOS AO OBJETIVO ESPECIFICO 01.

A tabela 1 mostra a distribuicdo da amostra do estudo quanto ao perfil
sécio-demografico. Com relacdo a idade da amostra no inicio do estudo
podemos observar que a média e a mediana obtiveram o mesmo valor (28
meses). Houve predominancia do sexo feminino (M:6/F:10) e do tipo Ill de Ol
segundo Sillence (1979) (figura 3; p.23). Quanto a escolaridade materna

predominou o primario incompleto como pode ser visto na figura 4 (p. 24).
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Tabela 1 - Distribuicdo da amostra do estudo quanto ao perfil sécio-demografico. CROI-RJ, 2005.

Classif. da
Id. no inicio do Doenga Id. Id.

Paciente / estudo (em (Sillence, Paterna | Materna | Escolaridade Materna
Prontuario meses) Sexo 1979) (em anos) | (em anos) (ECLAMC, 1995)
01- 108784 46 F [ 22 29 Primario incompleto
02- 107302 36 F [ 21 19 Primario incompleto
03- 110882 10 F [ 46 21 Primario incompleto
04- 113660 7 F I 33 30 Secundario completo
05- 111845 49 M 11} 43 35 Primario incompleto
06- 110899 48 F 11} 30 29 Primario incompleto
07- 106016 44 F 11} 31 21 Secundario completo
08- 106856 39 F 11} 29 36 Primario incompleto
09- 105748 18 M 11} 25 26 Universitario incompleto
10- 110742 18 M 11} 24 23 Secundario completo
11- 103467 11 M 11} 38 26 Primario completo
12- 111034 18 M [\ 33 30 Primario completo
13- 112840 3 F \% 21 15 Secundario incompleto
14- 102435 48 F [\ 25 21 Primario incompleto
15- 105038 20 F [\ 50 39 Universitario completo
16- 109073 40 M \ 52 38 Universitario incompleto

| [ | M:06/F:10 | 1:3/11:8/1v:5 | [ |

*Média 28 33 27

Mediana 28 31 28

Minima 3 21 15

Méaxima 49 52 39

Nota:ld. Idade, Classif. Classificacdo. * Média da idade paterna na populacdo geral - 3008 (SINASC, 1995);
* Média da idade materna na populacéo geral - 2524 (SINASC, 1995).

ol
|l
(=]}
o

Figura 3 — Distribuicdo da amostra quanto a Classif  icacdo da Ol segundo Sillence (1979),
CROI-RJ, 2005.
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Ne de Individuos
O PN Wh G A

1 2 3 4 5 6 7 8 9

Nivel de Escolaridade

Figura 4- Nivel de escolaridade das Maes , CROI-RJ, 2005. Nota:1-nenhum, ndo 1&; 2-nenhum,|€; 3-
priméario incompleto; 4-priméario completo; 5-secundéincompleto; 6-secundario completo; 7-universita
incompleto; 8-universitario completo; 9-outras.d@edo ECLAMC, 1995)

A distribuicAo da amostra da pesquisa quanto o perfil do tratamento
clinico pode ser vista na tabela 2 (p. 24). A frequéncia de fraturas antes do inicio
do estudo teve uma mediana de 4 fraturas e durante o ano de seguimento a
frequéncia foi de 2 fraturas. A mediana do numero de ciclos realizados antes do
inicio do estudo foi de 2 ciclos e durante o seguimento de estudo foi de 3 ciclos

tal qual sua média.

Tabela 2 — Distribuicdo da amostra quanto ao perfil do tratamento clinico. CROI-RJ, 2005.
Id. no Freg. de Freq. de
inicio do Classif. da | fratura fratura N° de ciclo
estudo Doenca até o durante o N° de ciclo realizado
Paciente / (em (Sillence, | inicio do ano de realizado até o | durante o ano
Prontuario Periodo do estudo meses) Sexo 1979) estudo | seguimento |inicio do estudo |de seguimento
01- 108784 | jul/03 até jul/04 46 F | 4 0 1 3
02- 107302 | mai/04 até mai/05 36 F | 4 0 1 3
03- 110882 | fev/04 até fev/05 10 F | 1 0 1 2
04- 113660 | jul/04 até jul/05 7 F I 0 1 4 4
05- 111845 | ago/04 até ago/05 49 M 11l 20 4 2 2
06- 110899 jul/04 até jul/05 48 F 11l 10 2 2 3
07- 106016 | mar/03 até mar/04 44 F 1] 25 20 1 3
08- 106856 jul/04 até jul/05 39 F 1] 28 6 4 2
09- 105748 | jan/04 até jan/05 18 M 11l 5 5 6 3
10- 110742 | ago/04 até ago/05 18 M 1] 7 8 4 3
11- 103467 | jan/03 até jan/04 11 M 1] 1 2 2 6
12- 111034 | set/04 até set/05 18 M [\ 3 1 6 3
13- 112840 | fev/04 até fev/05 3 F v 1 0 2 5
14- 102435 | out/04 até out/05 48 F [\ 0 1 6 3
15- 105038 | fev/03 até fev/04 20 F [\ 3 3 1 4
16- 109073 | abr/03 até abr/04 40 M [\ 3 0 0 3
| | | [ M:06 / F:10] 1:3/111:8/1V:5] | | |
Média 28 7 3 3 3
Mediana 28 4 2 2 3
Minima 3 0 0 0 2
Maxima 49 28 20 6 6

Nota: Id — Idade; Classif — Classificacdo; Freq — Frequéncia; N° - Namero.
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6.3 RESULTADOS RELACIONADOS AO OBJETIVO ESPECIFICO 02

A tabela 3 (p. 26) mostra a relacao dos pacientes da pesquisa quanto ao
perfil do tratamento terapéutico fisoterapico e hidroterdpico. Quanto a
realizagédo da fisioterapia motora durante o ano de seguimento, foi observado
que 50% das criancas realizaram a fisioterapia motora neste periodo, com a
mediana da idade no ingresso do tratamento fisioterapéutico de 12 meses. A
mediana de freqiéncia semanal foi de 2 sessdes e a mediana do tempo de
tratamento fisioterapéutico foi de 15 meses.

Em relacdo a realizacdo de hidroterapia durante o ano de seguimento,
notamos que apenas quatro criangas realizaram este tratamento neste periodo,
com a mediana da idade no ingresso do tratamento de 17 meses. A mediana
de frequéncia semanal foi de 2 sessbes e a mediana do tempo de tratamento

fisioterapéutico foi de 18 meses (Tabela 3; p. 26).



Tabela 3 - Distribuicdo da amostra do estudo quanto ao perfil do tratamento terapéutico. = CROI-RJ, 2005.

Id. no Id. no inicio
inicio do do tto. da | Tempo de Freq. | Id. noinicio |Tempo de
estudo Instituicdo Freq. da| fisioterapia |[tto. da fisio Instituicdo da do tto. da tto. da

Paciente / Periodo do (em Fisio. Terapéutica (fisio. | Sessdo | motora (em |[motora (em Terapéutica Sessao | hidroterapia |Hidro (em
Prontuario Sexo estudo meses) Motora motora) (fisio) meses) meses) |Hidroterapia (hidro) (hidro) | (em meses) | meses)
01- 108784 F jul/03 até jul/04 46 N&o N&o

02- 107302 F mai/04 até mai/05 36 Sim APAE-Tijuca 2 12 36 sim APAE - Tijuca 2 24 18
03- 110882 F fev/04 até fev/05 10 Né&o Néo

04- 113660 F jul/04 até jul/05 7 Sim IFF 1 2 17 sim Univer/Cidade 2 9 10
05- 111845 M ago/04 até ago/05 49 Sim IFF 1 49 12 N&o

06- 110899 F jul/04 até jul/05 48 Sim IBRM 2 24 36 sim IBRM 2 36 24
07- 106016 F mar/03 até mar/04 44 Sim Lar Daniel Cristovaq 2 12 44 Né&o

08- 106856 F jul/04 até jul/05 39 N&o N&o

09- 105748 M jan/04 até jan/05 18 Nao Néo

10- 110742 M ago/04 até ago/05 18 Nao N&o

11- 103467 M jan/03 até jan/04 11 Sim PADI/IFF 1 11 12 sim Inst. Vicente Moreth 2 6 17
12- 111034 M set/04 até set/05 18 Sim Atendim. Particular, 2 12 13 N&o

13- 112840 F fev/04 até fev/05 3 Sim IFF 1 3 12 Né&o

14- 102435 F out/04 até out/05 48 Né&o Né&o

15- 105038 F fev/03 até fev/04 20 Né&o N&o

16- 109073 M abr/03 até abr/04 40 Né&o N&o
| | M:06 / F:10] | | S:08/N:08] | | | | s:04/N:12 | | | |

Média 28 2 16 23 2 19 17
Mediana 28 2 12 15 2 17 18
Minima 3 1 2 12 2 6 10
Maxima 49 2 49 44 2 36 24

Nota: Id. Idade, Freq. Freqiiéncia, tto. Tratamento, hidro. Hidroterapia.
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6.4 RESULTADOS RELACIONADOS AO OBJETIVO ESPECIFICO 03

A tabela 4 (p. 28) mostra a distribuicdo dos pacientes do estudo quanto a
aguisicao e a idade em que alcancaram os marcos do DMG, selecionados para
o estudo, e a idade do inicio do tratamento clinico com o pamidronato

dissddico, a qual obteve uma mediana de 15 meses.

E possivel também observar a distribuicdo da mediana de idade da
aquisicdo dos marcos do DMG da amostra em relacdo ao tipo de OIl. A
mediana de idade das aquisicdes motoras do tipo | de Ol foi mais baixa que as
dos outros tipos de OlI, exceto no marco arrastar em DV em que a mediana da
idade mais baixa foi a do tipo IV de OIl. O tipo Il de Ol obteve a maior mediana
de idade de aquisicdo dos marcos motores. Nao foi observada a aquisicdo do
marco andar. Ja no tipo IV de Ol a mediana de idade dos marcos motores foi
bastante proxima a do tipo | de Ol, e este ndo atingiu o0 marco arrastar sentado

(Tabela 4 — p.28).



Tabela 4 - Distribui¢do da amostra do estudo quanto

a aquisicdo e idade em que alcangaram os marcos do

desenvolvimento motor grosso.  CROI-RJ, 2005.
Id. no Id. que Id. que Id. que
inicio do | Data do |ld. no inicio Id. que ficou arrastou arrastou Id. que
estudo |inicio do |do tto. com rolou Fica |sentado em DV sentado Id. que andou
Paciente / (em tto. com | o Pamid. (em sentado (em Arrasta (em Arrasta (em engatinhou anda (em
Prontuério Periodo do estudo meses) |o Pamid. | (em meses) | Rola | meses) | sozinho | meses) | em DV | meses) |sentado [ meses) | Engatinha | (em meses) |sozinho | meses)
01- 108784 | jul/03 até jul/04 46 jul/03 41 sim 6 sim 7 sim 9 sim 11 nao sim 14
02- 107302 | mai/04 até mai/05 36 abr/04 35 sim 12 sim 24 sim 20 sim 32 nao sim 41
03- 110882 | fev/04 até fev/05 10 jul/03 3 sim 6 sim 6 sim 8 sim 8 sim 10 sim 18
04- 113660 | jul/04 até jul/05 7 dez/03 0 sim 8 sim 10 sim 14 sim 17 sim 18 néao
05- 111845 | ago/04 até ago/05 49 fev/04 43 sim 50 sim 36 sim 50 sim 52 nao néo
06- 110899 | jul/04 até jul/05 48 ago/03 37 sim 6 sim 8 ndo sim 9 sim 12 nao
07- 106016 | mar/03 até mar/04 44 set/02 38 sim 21 sim 36 néo sim 40 nao néo
08- 106856 | jul/04 até jul/05 39 ago/02 16 sim 5 sim 8 nédo sim 12 nao nédo
09- 105748 | jan/04 até jan/05 18 nov/02 4 sim 6 sim 14 sim 24 sim 20 nao néao
10- 110742 | ago/04 até ago/05 18 jul/03 5 néo sim 18 néao sim 24 nao néo
11- 103467 | jan/03 até jan/04 11 abr/02 2 sim 15 sim 12 nao sim 22 nao néao
12- 111034 | set/04 até set/05 18 ago/03 5 sim 5 sim 6 néo n&do sim 14 sim 26
13- 112840 | fev/04 até fev/05 3 nov/03 0 sim 6 sim 7 sim 8 nao nao sim 13
14- 102435 | out/04 até out/05 48 mar/03 29 sim 8 sim 8 sim 9 nao sim 12 sim 14
15- 105038 | fev/03 até fev/04 20 jul/02 13 sim 7 sim 6 sim 8 nao sim 9 sim 18
16- 109073 | abr/03 até abr/04 40 abr/03 40 sim 8 sim 8 ndo nao sim 12 sim 40
Média 28 19 11 13 17 22 12 23
Mediana 28 15 7 8 9 20 12 18
Minima 3 0 5 6 8 8 9 13
Maxima 49 43 50 36 50 52 18 41
Frequéncia
SIM 15 16 9 11 7 8
NAO 1 0 7 5 9 8
Mediana
Tipo | 36 35 6 7 9 11 10 18
Tipo I 29 11 8 13 24 21 15
Tipo IV 20 13 7 7 8 12 18

Nota: Id. Idade, tto. Tratamento, Pamid. Pamidronato, D.V. Decubito Ventral.
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6.4.1. Desenvolvimento Motor Grosso (DMG)

As idades de aquisicdo dos marcos do Desenvolvimento Motor Grosso
(DMG), estudadas na pesquisa, tiveram como parametro as idades de
aquisicao dos marcos de DMG descritas no Texto e Atlas do Desenvolvimento
Motor Normal e seus Desvios no Lactente: diagndéstico e tratamento precoce
do nascimento até o 18° més (Flehmig, 2002), como pode ser visto no figura 5
(p- 29).

A partir das medianas das idades de aquisicdo dos marcos do DMG,
descritas na tabela 4 (p.28), foi possivel tracar uma curva em relacdo as
medianas das idades de aquisicdo dos marcos do DMG das criangas da
amostra de acordo com o tipo de OIl, como pode ser observado no figura 5 (p.

29).

Desenvolvimento Motor Grosso

30

25

20

/ =#=\lediana do DMG Normal (Flehmig, 2002)

Mediana do DMG dos pacientes do Tipo |

15
=#&=Mediana do DMG dos pacientes do Tipo IV
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A aquisicao dos marcos do desenvolvimento motor grosso da populagéao
estudada foi interpretada, a partir dos dados da tabela 4 (p. 28) através de
graficos, cujas descricbes foram feitas de acordo com a faixa etaria das
criangas, tipo de Ol e com o periodo em que foram realizadas as avaliacdes

fisioterapéuticas. A seguir serdo apresentados 0s 16 casos clinicos do estudo.

Caso 01 (prontuario 108784)
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Figura 6 — Desenvolvimento motor grosso do paciente (108784) durante o ano de seguimento do

estudo. CROI-RJ, 2005.

A figura 6 (p. 30) ilustra a aquisicdo dos marcos do DMG do paciente 01
durante a 12 e a 22 avaliacao fisioterapéutica, a partir dos seus 46 meses de
idade. Podemos observar, entretanto, que ndo houve aquisicdo motora durante

o intervalo entre as avaliacoes.
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Figura 7 — Medianas das idades do DMG Normal (Flehm ig, 2002), do DMG do paciente
(108784) e do DMG da amostra com o tipo | de Ol. CROI-RJ, 2005.

A figura 7(p. 31) ilustra o DMG do paciente 01 a partir da escala do DMG
normal utilizada no estudo, bem como, da mediana do DMG da populacdo
estudada cujo tipo de Ol, neste caso, € o |.

Sobre a aquisicdo do marco rolar dissociado podemos observar que o
paciente 01 encontrava-se na mesma faixa etaria da escala do DMG normal
usada na pesquisa e da mediana do DMG do tipo | (figura 7; p. 31).

Sobre 0s marcos sentar e arrastar em decubito ventral podemos
observar que o paciente 01 se encontrava na faixa etaria da mediana do DMG
do tipo I. Entretanto, em relacdo a escala do DMG segundo Flehmig (2002),
observa-se que o paciente 01 alcangou o0 marco sentar com um més de idade
a mais que a encontrada na escala e quanto ao marco arrastar em decubito

ventral com dois meses de idade a mais (figura 7; p. 31).



Em relacdo ao marco engatinhar podemos observar que o paciente 01
nao adquiriu 0 mesmo durante o estudo, ver figura 7 (p.31).

O marco arrastar sentado foi alcancado pelo paciente 01, porém, com
dois meses a mais que a idade esperada segundo a escala de Flehmig (2002)
e um més a mais que a idade encontrada na mediana do DMG do tipo | (figura
7; p. 31).

O paciente 01 alcangou 0 marco andar sozinho, porém com dois meses
a mais que a idade esperada na escala do DMG normal usada na pesquisa e
guatro meses a menos que a idade encontrada na mediana do DMG do tipo |,

como pode ser visto na figura 7 (p. 31).

Caso 02 (prontuario 107302)
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Figura 8 - Desenvolvimento motor grosso do paciente (107302) durante o ano de
seguimento do estudo. CROI-RJ, 2005.



A figura 8 (p.32)evidencia a evolugdo do DMG do paciente 02 a partir
dos seus 36 meses de idade, durante o intervalo entre a 12 e a 22 avaliagcéo
fisioterapéutica. Logo, podemos observar que os marcos do DMG: rolar
dissociado; senar; arrastar em decubito ventral e arrastar sentado foram
adquiridos pelo paciente 02 antes da 12 avaliacéo fisioterapéutica.

A aquisicdo motora do marco engatinhar ndo foi alcancada pelo
paciente 02 durante o periodo do estudo, ver figura 8 (p.32).

Porém, a aquisicdo do marco do DMG andar sozinho, alcancada pelo
paciente 02 ocorreu durante o intervalo entre a 12 e a 22 avaliacao
fisioterapéutica (figura 8; p.32).
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Figura 9 - Medianas das idades do DMG Normal (Flehm ig, 2002), do DMG do paciente
(107302) e do DMG da amostra com o tipo | de Ol. CROI-RJ, 2005.

A figura 9 (p. 33) nos mostra a evolucdo do DMG do paciente 02 em
relacdo ao DMG normal segundo Flehmig (2002) e a mediana do DMG do tipo

| de OI do grupo estudado.



Sobre a aquisicdo do marco rolar dissociado podemos observar que o
paciente 02 alcangou 0 marco com seis meses a mais que idade encontrada
na escala motora utilizada na pesquisa e na curva das medianas do DMG do
tipo I de Ol (figura 9; p. 33).

A aquisicdo motora do paciente 02 em relacdo ao marco sentar ocorreu
com 18 meses acima da idade considerada normal segundo a escala motora
usada no estudo, e 16 meses acima da idade da mediana do DMG do tipo |
encontrada neste marco, ver figura 9 (p. 33).

Em relacdo a aquisicdo do marco arrastar em decubito ventral podemos
observar que o paciente 02 alcancou este marco com 13 meses a mais que a
idade considerada normal a partir de Flehmig (2002), e 11 meses a mais que a
idade encontrada a partir da curva da mediana do DMG do tipo | de Ol (figura
9; p. 33).

Em relacdo ao marco arrastar sentado podemos observar que a
aquisicao motora do paciente 02 alcangou este marco com 23 meses a mais
gue a idade considerada pela escala motora utilizada no estudo e 22 meses a
mais que a mediana do DMG do tipo | de Ol, ver figura 9 (p.33).

A aquisicdo motora do marco andar sozinho, foi alcancada pelo paciente
02 com 29 meses acima da idade considerada normal pela escala motora
utilizada pela pesquisa e 28 meses acima da idade encontrada na mediana do

DMG do tipo | de Ol (figura 9; p. 33).

Caso 03 (prontuario 110882)
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Figura 10 - Desenvolvimento motor grosso do pacient e (110882) durante o ano de
seguimento do estudo. CROI-RJ, 2005.

A figura 10 (p. 35) nos mostra a evolugcdo do DMG do paciente 03 a
partir dos seus 10 meses de idade, durante o intervalo entre a 12 e a 22
avaliacao fisioterapéutica.

Contudo, podemos observar que durante a 12 avaliagdo o paciente 03 ja
havia alcangado os marcos motores: rolar dissociado; arrastar em decubito
ventral; sentar e arrastar sentado, como pode ser visto na figura 10 (p. 35).

O marco motor andar sozinho néo foi avaliado neste momento, pois 0
paciente 03 nédo tinha idade para realiza-lo, ja 0 marco engatinhar ndo havia
sido alcancado até esta fase (figura 10; p. 35). Entretanto, podemos observar
que o marco engatinhar foi alcancado durante o intervalo entre as avaliagdes
fisioterapéuticas, visto que esta sinalizado no grafico com marco adquirido no

momento da 22 avaliacao (figura 10; 35).
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Figura 11 - Medianas das idades do DMG Normal (Fleh  mig, 2002), do DMG do paciente
(110882) e do DMG da amostra com o tipo | de Ol. CROI-RJ, 2005.

A figura 11 (p. 36) nos mostra a evolugdo motora do paciente 03 a partir
da escala motora considerada no estudo e da mediana do DMG do tipo | de OI.

O marco motor rolar foi alcancado de acordo com a idade esperada na
escala motora usada na pesquisa e com a encontrada na curva mediana do
tipo | de Ol (figura 11; p. 36).

O sentar foi alcancado na idade encontrada na escala utilizada no
estudo, entretanto, abaixo da mediana do tipo | de Ol, ver figura 11(p. 36).

O marco arrastar em decubito ventral foi encontrado no tempo médio
entre a idade esperada do DMG normal e da mediana do tipo | de Ol (figura
11; p. 36).

O marco engatinhar foi atingido dois meses apds a idade espera no

DMG normal e anteriormente a mediana do tipo | de Ol (figura 11; p. 36).



O marco arrastar sentado foi alcancado antes da idade esperada na
escala do DMG normal e dois meses antes da mediana do tipo | de Ol, ver
figura 11 (p. 36).

O marco andar foi alcancado seis meses apds a idade esperada
encontrada na escala usada no estudo, porém compativel com a idade da

mediana do tipo | de Ol (figura 11; p. 36).

Caso 04 (prontuario 113660)
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Figura 12 - Desenvolvimento motor grosso do pacient e (113660) durante o ano de
seguimento do estudo. CROI-RJ, 2005.

Com relacéo a aquisicdo dos marcos do DMG do paciente 04 (figura 12;
p. 37), podemos observar que durante a 12 avaliacdo fisioterapéutica, o

paciente tinha sete meses e nao havia alcancado nenhum dos marcos



acompanhados na pesquisa para a sua faixa etaria. Entretanto, na 22 avaliagdo
fisioterapéutica foi observado que o paciente adquiriu todos os marcos do
DMG pré-estabelecidos para estudo durante o periodo de intervalo entre as

avaliacdes, exceto o marco, andar sozinho.
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Figura 13 - Medianas das idades do DMG Normal (Fleh  mig, 2002), do DMG do paciente
(113660) e do DMG da amostra com o tipo | de Ol. CROI-RJ, 2005.

A figura 13 (p. 38) nos mostra a evolugdo motora do paciente 04 a partir
da escala motora considerada no estudo e da mediana do DMG do tipo Il de
Ol.

O marco rolar apesar de alcancado dois meses da idade esperada foi

compativel com a idade encontrada na mediana do tipo Il de Ol, ver figura 13

(p. 38).



O marco sentar foi atingido quatro meses acima da idade esperada na
escala do DMG normal e trés meses abaixo da mediana do tipo Ill de Ol (figura
13; p. 38).

O marco arrastar em DV foi atingido sete meses acima da idade
esperada na escala do DMG normal e dez meses abaixo da mediana do seu
tipo de Ol, como pode ser visto na figura 13 (p.38).

O engatinhar foi obtido dez meses acima da idade esperada na escala
usada no estudo e trés meses abaixo da mediana do tipo Il de Ol (figura 13; p.
38).

O arrastar sentado foi 0 unico marco do estudo atingido pelo paciente 04
acima da idade encontrada na mediana do seu tipo de Ol e do DMG normal
(figura 13; p. 38).

O marco andar sozinho foi o Unico marco que o paciente 04 néo
alcancou durante o estudo, assim como nenhum dos pacientes da pesquisa

com o tipo Il de Ol, ver figura 13 (p. 38).

Caso 05 (prontuario 111845)



Aquisicdo Motora durante o ano de seguimento do est  udo

adquirido)

1] ° =812 aval. (49m)
=@=)22 aval.

indice de Aquisicdo

nao adquirido/ 1:

(0=

0 . . i
rola dissociado sentado com controle arrasta em DV engatinha arrasta sentado anda sozinho
de tronco

Marcos do Desenvolvimento Motor Grosso (DMG)

Figura 14 - Desenvolvimento motor grosso do pacient e (111845) durante o ano de
seguimento do estudo. CROI-RJ, 2005.

A figura 14 (p. 40) nos mostra a evolugcdo do DMG do paciente 05 a
partir dos seus 49 meses de idade, durante o intervalo entre a 12 e a 22
avaliacao fisioterapéutica.

O paciente 05 ja tinha idade para alcancar todos os marcos estipulados
no estudo, entretanto, s6 havia alcancado o marco sentar no momento da 12
avaliacao fisioterapéutica. Durante a 22 avaliacao fisioterapéutica o paciente
atingiu os marcos: rolar, arrastar em decubito ventral e arrastar sentado, como

pode ser visto na figura 14 (p. 40).
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Figura 15 - Medianas das idades do DMG Normal (Fleh  mig, 2002), do DMG do paciente
(111845) e do DMG da amostra com o tipo | de Ol. CROI-RJ, 2005.

A figura 15 (p. 41) nos mostra a evolugdo motora do paciente 05 a partir
da escala motora considerada no estudo e da mediana do DMG do tipo Il de
Ol.

O paciente 05 alcangcou o marco rolar 44 meses acima da idade
esperada do DMG normal e 42 meses acima da idade encontrada na mediana
do seu tipo de OI (figura 15; p. 41).

O marco sentar foi atingido 30 meses ap6s a idade encontrada na
escala do DMG normal usada no estudo e 23 meses acima da idade
encontrada na mediana do tipo Ill de Ol (figura 15; p. 41).

O marco arrastar em decubito ventral foi alcancado 29 meses acima da
idade considerada normal na escala usada na pesquisa e 26 meses acima da

idade encontrada na mediana do seu tipo de OI (figura 15; p. 41).



O arrastar sentado foi obtido 41 meses acima da idade esperada no
DMG normal e 37 meses acima da idade encontrada na mediana do seu tipo
de Ol, ver figura 15 (p. 41).

Os marcos engatinhar e andar sozinho ndo foram alcancados pela
crianga durante o periodo da pesquisa, como pode ser visto na figura 15 (p.

41).

Caso 06 (prontuario 110899)
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Figura 16 - Desenvolvimento motor grosso do pacient e (110899) durante o ano de
seguimento do estudo. CROI-RJ, 2005.

A figura 16 (p. 42) ilustra a aquisicao dos marcos do DMG do paciente
06 durante a 12 e a 22 avaliacéao fisioterapéutica, a partir dos seus 48 meses de
idade. Podemos observar, entretanto, que ndo houve aquisicdo motora durante

o intervalo entre as avaliacoes.
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Figura 17 - Medianas das idades do DMG Normal (Fleh  mig, 2002), do DMG do paciente
(110899) e do DMG da amostra com o tipo | de Ol. CROI-RJ, 2005.

A figura 17 (p. 43) nos mostra a evolu¢cao motora do paciente 06, a partir
da escala motora do DMG normal usada na pesquisa e da mediana do DMG
do tipo 11l de Ol.

O marco motor rolar foi atingido pelo paciente 06 dois meses antes da
idade encontrada na mediana do tipo Ill de Ol, entretanto, compativel com a
escala do DMG normal usada no estudo (figura 17; p. 43).

O marco sentar foi alcangado dois meses acima do DMG normal e cinco
meses antes da idade encontrada na mediana do seu tipo de Ol (figura 17; p.
43).

O marco motor engatinhar foi obtido quatro meses apés a idade
considerada normal na escala usada no estudo e nove meses antes da idade

encontrada na mediana do tipo Il de Ol, ver figura 17 (p. 43).



O arrastar sentado foi atingido pelo paciente 06 seis meses abaixo da
idade encontrada na mediana do tipo Ill de Ol e compativel com a idade
esperada na escala usada na pesquisa (figura 17; p. 43).

Os marcos motores arrastar em DV e andar sozinho ndo foram
alcancados pelo paciente 06 durante o periodo do estudo, como pode ser visto

na figura 17 (p. 43).

Caso 07 (prontuario 106016)
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Figura 18 - Desenvolvimento motor grosso do pacient e (106016) durante o ano de
seguimento do estudo. CROI-RJ, 2005.

A figura 18 (p. 44) ilustra a aquisicdo dos marcos do DMG do paciente

07 durante a 12 e a 22 avaliacéao fisioterapéutica, a partir dos seus 44 meses de



idade. Podemos observar, entretanto, que ndo houve aquisicdo motora durante

o intervalo entre as avaliacoes.
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Figura 19 - Medianas das idades do DMG Normal (Fleh  mig, 2002), do DMG do paciente
(106016) e do DMG da amostra com o tipo | de Ol. CROI-RJ, 2005.

A figura 19 (p. 45) nos mostra a evolugdo motora do paciente 07 a partir
da escala motora considerada no estudo e da mediana do DMG do tipo Il de
Ol.

O marco motor rolar foi alcancado pelo paciente, 15 meses acima da
idade considerada normal pela escala usada na pesquisa e 13 meses apos a
idade encontrada na mediana do tipo Il de Ol, ver figura 19 (p. 45).

O marco sentar foi atingido 30 meses depois da idade esperada
segundo o DMG normal e 23 meses apoés a idade encontrada na mediana do

seu tipo de Ol (figura 19; p. 45).



O marco arrastar sentado foi obtido acima da idade esperada no DMG
normal e da idade encontrada na mediana do tipo Il de OIl, 31 e 15 meses
respectivamente (figura 19; p. 45).

Na figura 19 (p. 45) podemos observar que o paciente 07 nao atingiu 0s

marcos: arrastar em DV, sentar e andar sozinho.

Caso 08 (prontuario 106856)
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Figura 20 - Desenvolvimento motor grosso do pacient e (106856) durante o ano de
seguimento do estudo. CROI-RJ, 2005.

A figura 20 (p. 46) ilustra a aquisicdo dos marcos do DMG do paciente

08 durante a 12 e a 22 avaliacéao fisioterapéutica, a partir dos seus 39 meses de



idade. Podemos observar, entretanto, que ndo houve aquisicdo motora durante

o intervalo entre as avaliacoes.
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Figura 21 - Medianas das idades do DMG Normal (Fleh  mig, 2002), do DMG do paciente
(106856) e do DMG da amostra com o tipo | de Ol. CROI-RJ, 2005.

A figura 21 (p. 47) nos mostra a evolugdo motora do paciente 08 a partir
da escala motora do DMG normal usada na pesquisa e da mediana do DMG
do tipo 11l de Ol.

O marco motor rolar foi obtido pelo paciente 08 um més antes da idade
considerada normal pela escala usada no estudo e trés meses antes da idade
encontrada na mediana do DMG do tipo Il de Ol (figura 21; p. 47).

O marco sentar foi alcancado dois meses acima da idade esperada no
DMG normal e cinco meses abaixo da idade encontrada na mediana do DMG

do seu tipo de Ol, ver figura 21(p. 47).



O marco arrastar sentado foi atingido no tempo médio entre a idade
considerada normal pela escala usada na pesquisa e a idade encontrada na
mediana do DMG do seu tipo de Ol, ver figura 21 (p. 47).

Na figura 21 (p. 47) podemos observar que o arrastar em DV, o
engatinhar e o andar sozinho ndo foram obtidos pelo paciente 08 durante o

periodo da pesquisa.

Caso 09 (prontuario 105748)
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Figura 22 - Desenvolvimento motor grosso do pacient e (105748) durante o ano de
seguimento do estudo. CROI-RJ, 2005.

A figura 22 (p. 48) nos mostra a evolugcdo do DMG do paciente 09 a

partir dos seus 18 meses de idade, durante o intervalo entre a 12 e a 22



avaliacao fisioterapéutica. Podemos observar que o paciente 09 alcancou os
marcos motores arrastar em DV e arrastar sentado durante o periodo entre as

avaliacOes fisioterapéuticas.
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Figura 23 - Medianas das idades do DMG Normal (Fleh  mig, 2002), do DMG do paciente
(105748) e do DMG da amostra com o tipo | de Ol. CROI-RJ, 2005.

A figura 23 (p. 49) nos mostra a evolu¢cdo motora do paciente 09, a partir
da escala motora do DMG normal usada na pesquisa e da mediana do DMG
do tipo 11l de Ol.

O paciente 09 atingiu o marco rolar na idade esperada na escala do
DMG normal e dois meses abaixo da idade encontrada mediana do DMG do
tipo 11l de Ol, ver figura 23 (p. 49).

O marco sentar foi alcangado oito meses acima da idade esperada pelo
DMG normal e um més acima da idade encontrada mediana do DMG do seu

tipo de Ol (figura 23; p. 49).



O arrastar em DV foi atingido 17 meses ap0s a idade esperada na
escala utilizada na pesquisa, porém compativel a idade encontrada mediana
do DMG do tipo Ill de Ol (figura 23; p. 49).

O marco arrastar sentado foi obtido 11 meses ap0s a idade esperada no
DMG normal e cinco meses apo6s a idade encontrada mediana do DMG do tipo
[Il de Ol, ver figura 23 (p. 49).

Como podemos observar na figura 23 (p. 49), o paciente 09 néao

alcangou 0os marcos: engatinhar e andar sozinho.
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Figura 24 - Desenvolvimento motor grosso do pacient e (110742) durante o ano de
seguimento do estudo. CROI-RJ, 2005.



A figura 24 (p. 50) nos mostra a evolugdo do DMG do paciente 10 a
partir dos seus 18 meses de idade, durante o intervalo entre a 12 e a 22
avaliacao fisioterapéutica. Podemos observar que na 1° avaliacdo o paciente
nao conseguiu realizar nenhum dos marcos do desenvolvimento motor
avaliados. Ja na 2° avaliagcdo observamos que 0s marcos sentar e arrastar

sentado foram alcancados.
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Figura 25 - Medianas das idades do DMG Normal (Fleh  mig, 2002), do DMG do paciente
(110742) e do DMG da amostra com o tipo | de Ol. CROI-RJ, 2005.

A figura 25 (p. 51) nos mostra a evolu¢cado motora do paciente 10, a partir
da escala motora do DMG normal usada na pesquisa e da mediana do DMG
do tipo 11l de Ol.

O marco motor sentar foi alcangado pelo paciente doze meses apoés a
idade esperada pela escala usada no estudo e sete meses acima da idade

encontrada na mediana de seu tipo de Ol, ver figura 25 (p. 51).



O marco arrastar sentado foi atingido quinze meses acima da idade
considerada normal pela escala utilizada na pesquisa e nove meses apos a
idade encontrada na mediana do tipo Il de Ol (figura 25; p. 51).

Na figura 25 (p. 51) podemos observar que os marcos motores: rolar,
arrastar em DV, engatinhar e andar sozinho nao foram obtidos pelo paciente

10 durante o periodo do estudo.

Caso 11 (prontuario 103467)
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Figura 26 - Desenvolvimento motor grosso do pacient e (103467) durante o ano de
seguimento do estudo. CROI-RJ, 2005.

Com relacdo a aquisicao dos marcos do DMG do paciente 11, podemos

observar que durante a 12 avaliacdo fisioterapéutica, o paciente tinha onze



meses e ndo havia alcancado nenhum dos marcos acompanhados na
pesquisa para a sua faixa etéria. Entretanto, na 22 avaliagao fisioterapéutica foi
observado que o paciente adquiriu os marcos motores: rolar, sentar sozinho e

arrastar sentado, ver figura 26 (p. 52).
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Figura 27 - Medianas das idades do DMG Normal (Fleh  mig, 2002), do DMG do paciente
(103467) e do DMG da amostra com o tipo | de Ol. CROI-RJ, 2005.

A figura 27 (p. 53) nos mostra a evolu¢cdo motora do paciente 11, a partir
da escala motora do DMG normal usada na pesquisa e da mediana do DMG
do tipo 11l de Ol.

O marco motor rolar foi atingido pelo paciente 11, nove meses acima da
idade considerada normal pela escala utilizada na pesquisa e sete meses apos

a idade encontrada na mediana do DMG do tipo Il de Ol, ver figura 27 (p. 53).



O marco sentar foi alcancado seis meses depois da idade esperada pelo
DMG normal e um més antes da idade encontrada na mediana do DMG do seu
tipo de Ol (figura 27; p. 53).

O marco arrasta sentado foi obtido pelo paciente, treze meses depois da
idade considerada normal pela escala usada na pesquisa e sete meses apoés a
idade encontrada na mediana do DMG do seu tipo de Ol (figura 27; p. 53).

Na figura 27 (p. 53) podemos observar que 0s marcos motores: arrastar
em DV, engatinhar e andar sozinho ndo foram alcancados pelo paciente 11

durante o intervalo entre as avaliagdes fisioterapéutica.

Caso 12 (prontuario 111034)
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Figura 28 - Desenvolvimento motor grosso do pacient e (111034) durante o ano de
seguimento do estudo. CROI-RJ, 2005.

A figura 28 (p. 54) nos mostra a evolugcdo do DMG do paciente 12 a

partir dos seus 18 meses de idade, durante o intervalo entre a 12 e a 22



avaliacao fisioterapéutica. Podemos observar que no momento da 1° avaliagcéo
0 paciente ja havia alcancado os marcos rolar e sentar. Entretanto, na 2°
avaliacdo observamos que os marcos engatinhar e andar sozinho foram

alcancados pelo paciente.
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Figura 29 - Medianas das idades do DMG Normal (Fleh  mig, 2002), do DMG do paciente
(111034) e do DMG da amostra com o tipo | de Ol. CROI-RJ, 2005.

A figura 29 (p. 55) nos mostra a evolu¢cdo motora do paciente 12, a partir
da escala motora do DMG normal usada na pesquisa e da mediana do DMG
do tipo IV de Ol.

O marco rolar foi atingido pelo paciente 12, um més antes da idade
considerada normal pela escala utilizada no estudo e dois meses acima da

idade encontrada na mediana do tipo 1V de Ol, ver figura 29 (p. 55).



O marco sentar foi alcancado pelo paciente um més abaixo da idade
encontrada na mediana do DMG do seu tipo de Ol e na mesma idade
considerada normal pela escala utilizada na pesquisa (figura 29; p. 55).

O marco engatinhar foi alcancado pelo paciente seis meses depois da
idade esperada na escala do DMG normal e dois meses apds a idade
encontrada na mediana do DMG do tipo IV de Ol (figura 29; 55).

O andar sozinho foi atingido pelo paciente, quatorze meses acima da
idade considerada normal pela escala usada no estudo e oito meses apés a
idade encontrada na mediana do DMG de seu tipo de Ol, ver figura 29 (p. 55).

Os marcos motores arrastar em DV e arrastar sentado nao foram
alcancados pelo paciente 12 durante o periodo do estudo, como pode ser visto

na figura 29 (p. 55).

Caso 13 (prontuario 112840)
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Figura 30 - Desenvolvimento motor grosso do pacient e (112840) durante o ano de
seguimento do estudo. CROI-RJ, 2005.



A figura 30 (p. 56) nos mostra a evolugdo do DMG do paciente 13 a
partir dos seus 03 meses de idade, durante o intervalo entre a 12 e a 22
avaliacao fisioterapéutica. Podemos observar que no momento da 1° avaliagcéo
0 paciente ndo tinha idade para realizar nenhum dos marcos motores
selecionados para estudo. Entretanto, na 2° avaliacdo observamos que o
paciente alcancou todos 0s marcos estipulados, exceto os marcos engatinhar e

arrastar sentado.
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Figura 31 - Medianas das idades do DMG Normal (Fleh  mig, 2002), do DMG do paciente
(112840) e do DMG da amostra com o tipo | de Ol. CROI-RJ, 2005.

A figura 31 (p. 57) mostra o desenvolvimento motor do paciente 13, a
partir da escala motora do DMG normal usada na pesquisa e da mediana do

DMG do tipo IV de Ol.



O marco rolar foi alcancado pelo paciente com idade compativel a idade
considerada normal pela escala motora usada na pesquisa e com um més a
menos que a idade encontrada na mediana do DMG do tipo 1V de Ol, ver figura
31 (p. 57).

O marco sentar foi atingido pelo paciente com idade compativel a idade
encontrada na mediana do DMG do tipo IV de Ol e com um més a mais que a
idade considerada normal pela escala motora usada na pesquisa, ver figura 31
(p. 57).

O marco arrastar em DV foi obtido pelo paciente um més depois que a
idade considerada normal pela escala motora usada no estudo e com idade
compativel a idade encontrada na mediana do DMG do tipo IV de Ol e (figura
31; p. 57).

O marco andar sozinho foi alcancado um més depois que a idade
considerada normal pela escala motora usada no estudo e cinco meses antes
da idade encontrada na mediana do DMG do tipo IV de Ol e (figura 31; p. 57).

Os marcos motores engatinhar e arrastar sentado nao foram alcancados

pelo paciente 13 durante o periodo do estudo, como pode ser visto na figura 31

(p. 57).

Caso 14 (prontuario 102435)
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Figura 32 - Desenvolvimento motor grosso do pacient e (102435) durante o ano de
seguimento do estudo. CROI-RJ, 2005.

A figura 32 (p. 59) nos mostra a evolugcdo do DMG do paciente 14 a
partir dos seus 48 meses de idade, durante o intervalo entre a 12 e a 22
avaliacao fisioterapéutica. Podemos observar, entretanto, que ndo houve

aguisicdo motora durante o intervalo entre as avaliacdes.
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Figura 33 - Medianas das idades do DMG Normal (Fleh  mig, 2002), do DMG do paciente
(102435) e do DMG da amostra com o tipo | de Ol. CROI-RJ, 2005.

A figura 33 (p. 60) nos mostra a evolu¢cdo motora do paciente 14, a partir
da escala motora do DMG normal usada na pesquisa e da mediana do DMG
do tipo IV de Ol.

Os marcos rolar, sentar e arrastar em DV foram alcangados no tempo
meédio entre a idade considerada normal pela escala usada na pesquisa e a
idade encontrada na mediana do DMG do seu tipo de Ol, ver figura 33 (p. 60).

O marco engatinhar foi alcancado pelo paciente com idade compativel a
idade encontrada na mediana do DMG do tipo IV de Ol e quatro meses depois
da idade considerada normal pela escala motora usada na pesquisa (figura 33;

p. 60).




O marco andar sozinho foi alcancado dois meses depois que a idade
considerada normal pela escala motora usada na pesquisa e quatro meses
antes da idade encontrada na mediana do DMG do seu tipo de Ol e (figura 23).

O marco motor arrastar sentado ndo foi atingido pelo paciente 14

durante o periodo do estudo, como pode ser visto na figura 33 (p. 60).

Caso 15 (prontuario 105038)
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Figura 34 - Desenvolvimento motor grosso do pacient e (105038) durante o ano de
seguimento do estudo. CROI-RJ, 2005.

A figura 34 (p. 61) nos mostra a evolugcdo do DMG do paciente 15 a
partir dos seus 20 meses de idade, durante o intervalo entre a 12 e a 22
avaliacao fisioterapéutica. Podemos observar, entretanto, que ndo houve

aguisicdo motora durante o intervalo entre as avaliagdes.



Idade de Aquisicdo Motora

20
18 4 /
16 /

14
12 X / o
10 /\ % ==4=DMG Normal (Flehmig, 2002)
=== DMG do pac. 15
8 === \lediana do DMG do tipo IV
6 .

T T T T
rola dissociado sentado com arrasta em DV engatinha arrasta sentado anda sozinho
controle de tronco

Idade em meses (id. Inicio do estudo 20m)

Marcos do Desenvolvimento Motor Grosso (DMG)

Figura 35 - Medianas das idades do DMG Normal (Fleh  mig, 2002), do DMG do paciente
(105038) e do DMG da amostra com o tipo | de Ol. CROI-RJ, 2005.

O rolar foi alcancado pelo paciente com idade compativel a idade
encontrada na mediana do DMG do tipo IV de Ol e um més depois da idade
considerada normal pela escala motora usada na pesquisa, ver figura 35 (p.
62).

O marco sentar foi atingido pelo paciente com idade compativel a idade
considerada normal pela escala motora usada na pesquisa e com um més a
menos que a idade encontrada na mediana do DMG do tipo 1V de Ol, ver figura
35 (p. 62).

O marco arrastar em DV foi obtido pelo paciente com idade compativel a

idade encontrada na mediana do DMG do seu tipo de Ol e um més depois da



idade considerada normal pela escala motora usada na pesquisa, ver figura 35
(p. 62).

O marco engatinhar foi alcancado pelo paciente um més depois da
idade esperada na escala do DMG normal e trés meses antes da idade
encontrada na mediana do DMG do tipo 1V de Ol (figura 35; p. 62).

O marco andar sozinho foi obtido pelo paciente com idade compativel a
idade encontrada na mediana do DMG do seu tipo de Ol e seis meses depois
da idade considerada normal pela escala motora usada na pesquisa, ver figura
35 (p. 62).

O marco motor arrastar sentado ndo foi atingido pelo paciente 15

durante o periodo do estudo, como pode ser visto na figura 35 (p. 62).

Caso 16 (prontuario 109073)
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Figura 36 - Desenvolvimento motor grosso do pacient e (109073) durante o ano de
seguimento do estudo. CROI-RJ, 2005.



A figura 36 (p. 63) nos mostra a evolugdo do DMG do paciente 16 a
partir dos seus 40 meses de idade, durante o intervalo entre a 12 e a 22
avaliacao fisioterapéutica. Podemos observar, entretanto, que houve apenas
aguisicdo motora do marco andar sozinho durante o intervalo entre as

avaliacoes.
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Figura 37 - Medianas das idades do DMG Normal (Fleh  mig, 2002), do DMG do paciente
(109073) e do DMG da amostra com o tipo | de Ol. CROI-RJ, 2005.

O marco rolar foi alcancado pelo paciente um més depois da idade
encontrada na mediana do DMG do tipo IV de Ol e dois meses depois da idade
considerada normal pela escala motora usada na pesquisa, ver figura 37 (p.

64).



O marco sentar foi atingido pelo paciente, dois meses apds a idade
considerada normal pela escala motora usada na pesquisa e um més a mais
que a idade encontrada na mediana do DMG do tipo IV de Ol, ver figura 37 (p.
64).

O marco engatinhar foi obtido pelo paciente com idade compativel a
idade encontrada na mediana do DMG do seu tipo de Ol e quatro meses
depois da idade considerada normal pela escala motora usada na pesquisa,
ver figura 37 (p. 64).

O marco andar sozinho foi alcancado pelo paciente 28 meses depois da
idade esperada na escala do DMG normal e seis meses ap0s a idade
encontrada na mediana do DMG do tipo 1V de Ol (figura 37; p. 64).

Os marcos motores arrastar em DV e arrastar sentado ndo foram
atingidos pelo paciente 16 durante o periodo do estudo, como pode ser visto

na figura 37 (p. 64).



6.5 RESULTADOS RELACIONADOS AO OBJETIVO ESPECIFICO 4

Na tabela 5 (p. 67) podemos observar a distribuicdo do grupo do estudo
visando aconselhamento genético. Quanto a histéria familiar observamos a
presenca desta em sete (7/16) casos da amostra, sendo o risco de recorréncia
nestes casos de 50%. Nos nove casos restantes (9/16) o risco € estimado em
10% ao inves de 0%, pois considera-se haver nestes casos a possibilidade de

casais normais terem filhos afetados pela Ol devido ao mosaicismo germinal.

Tabela 5 - Distribuicdo da amostra do estudo visand 0 aconselhamento genético.

CROI-RJ, 2005.
Classif. da Id. Id.
Doenca Paterna | Materna | Namero de

Paciente / | (Sillence, | Historia (em (em irmaos Risco de
Prontuario 1979) Familiar anos) anos) afetados Recorréncia
01- 108784 | sim 24 30 0 50%
02- 107302 | sim 21 19 0 50%
03- 110882 | sim 46 21 0 50%
04- 113660 1] néao 33 30 0 10%
05- 111845 Il sim 43 35 0 50%
06- 110899 I néao 30 29 0 10%
07- 106016 Il sim 31 21 1 50%
08- 106856 I nédo 29 36 0 10%
09- 105748 Il néo 25 26 0 10%
10- 110742 Il nédo 24 23 0 10%
11- 103467 I nédo 38 26 0 10%
12- 111034 v sim 33 30 0 50%
13- 112840 [\ sim 21 15 0 50%
14- 102435 v nédo 25 21 0 10%
15- 105038 [\ néao 50 39 0 10%
16- 109073 v nédo 52 38 0 10%

| [1:3/111:8/1v:5] S:07/N:09] [ | [ |
*Média 33 27 0

Mediana 31 28 0

Minima 21 15 0

Méxima 52 39 1

Nota: Classif. Classificacao, Id. Idade. *Média da idade materna na populagéo geral - 30,6 anos
(SINASC, 1995). *Média de idade materna na populagdo geral - 25,24 anos (SINASC, 1995).



7. DISCUSSAO:

Varios estudos sobre a Ol abordam manifestacdes clinicas, tais como:
fragilidade Ossea, frequéncia de fratura, dor cronica e limitacdo funcional que
podem acarretar em atraso do desenvolvimento motor (Glorieux e cols, 2000;
Cole e cols, 2002; Letocha e cols, 2005; Huang e cols, 2006; Land e cols,
2006). Porém, ndo foram encontrados trabalhos que discutissem a evolugéo
motora destes individuos, a partir dos danos gerados por essas manifestacoes,
de forma a retratar a historia “natural” do DMG da Ol.

O resultado deste estudo descreveu os marcos do DMG considerados
importantes, a fim de identificar a evolugdo motora associada a realiza¢do do
tratamento medicamentoso de um grupo de individuos com Ol, entre 0 e 5
anos de idade, com follow-up de 1 ano do Centro de Referéncia para
Tratamento da Osteogénese Imperfeita do Estado do Rio de Janeiro.

A mediana das idades da amostra da pesquisa no momento da
aquisicao dos marcos motores estudados foi analisada primeiramente a partir
de todo o grupo e posteriormente da classificagdo quanto ao tipo de Ol.

O marco rolar foi alcancado com uma mediana de 7 meses com minima
de 5 e maxima de 50 meses. Quanto a relacédo entre a amostra do estudo e a
realizacdo do rolar, 15 criancas haviam rolado e apenas uma nao havia rolado
até o final da pesquisa, sendo esta do tipo Ill considerado o tipo mais grave na
classificacao de Sillence (Land e cols, 2006) (Tabela 4; p. 28).

A mediana das idades de aquisicdo dos marcos do DMG do grupo,
guando feitas também de acordo com o tipo de Ol, mostrou que a mediana do
tipo | em relacdo a este marco teve idade compativel ao da escala usada na

pesquisa (6 meses), a do tipo IV foi com um més a mais (7 meses) e o tipo Il



com dois meses acima (8 meses) (figura 5; p. 29). Este dado esta de acordo
com a literatura, uma vez que o0 atraso no desenvolvimento motor é
dependente da gravidade da Ol e que as primeiras manifesta¢des clinicas em
individuos com o tipo | (leve) da doenca ocorrem, em geral, a partir do
ortostatismo e da deambulagao (Aoki, 2007; Huang e cols, 2006).

O marco sentar foi atingido com uma mediana de 8 meses sendo a
minima 6 e a maxima 36 meses (Tabela 4; p. 28). No nosso estudo todas as
criangas da amostra realizaram a aquisicdo deste marco até o final da
pesquisa. Este dado também pbéde ser visto no trabalho de Engelbert (1997)
que analisou, dentre outros fatores, a habilidade funcional de 54 criangas com
Ol, onde todas as criancas atingiram o sentar. A mediana das idades de
aquisicao dos marcos do DMG do grupo mostrou que a mediana do tipo | de Ol
deste marco foi de 7 meses, assim como a do tipo IV da doenca. A mediana do
tipo Il foi de 13 meses, 7 meses a mais que a idade encontrada na escala do
DMG usada no estudo (figura 5; p. 29).

O marco arrastar em decubito ventral foi obtido por nove (9/16) criancas
com mediana de 9 meses sendo a minima 8 e a maxima 50 meses (Tabela 4;
p. 28). Dentre os individuos que nao atingiram este marco 5 sao do tipo lll e 2
do tipo IV de OI. No trabalho de Engelbert (1997) citado anteriormente,
somente uma crianga do tipo Il ndo atingiu este marco. Ao confrontarmos os
dados deste estudo e 0os da nossa pesquisa observamos que em relagcéo a
este marco as criangas do nosso estudo encontravam-se mais atrasadas.

A mediana das idades de aquisicdo dos marcos do DMG do grupo
mostrou que a mediana do tipo IV em relacdo a este marco foi préxima a idade

esperada na escala do DMG usada na pesquisa, seguida da mediana do tipo |



e a do tipo Il (considerado o mais grave) foi a mediana mais distante, o que
justifica talvez o fato da maior parte (5/8) néo ter atingido este marco (figura 5;
p. 29).

O marco engatinhar foi obtido por sete (7/16) criancas com mediana de
12 meses sendo a minima 9 e a maxima 18 meses (Tabela 4; p. 28). Dentre os
individuos que néo atingiram este marco 2 sdo do tipo |, 6 do tipo Il e 1 do tipo
IV de OL.

Observamos que no grupo com o tipo mais grave de Ol, o tipo I, seis
(6/8) nao engatinharam, isso se deu provavelmente porque a realizagéo desse
marco requer grande habilidade funcional, uma vez que o individuo necessita
ficar em quatro apoios para deslocar-se (Shepherd, 1996) (figura 5; p. 29).

A mediana das idades de aquisicdo dos marcos do DMG do grupo
mostrou que a mediana do tipo | de Ol em relacdo ao engatinhar foi de 11
meses, ou seja, 3 meses acima da idade considerada pela escala do DMG
usada no estudo, a mediana do tipo IV foi um més a mais que a do tipo | e a do
tipo Il foi 13 meses depois da idade encontrada na escala usada na pesquisa
(figura 5; p. 29).

O marco arrastar sentado foi alcancado por onze (11/16) individuos
durante o periodo da pesquisa com mediana de 20 meses sendo a minima de
8 e a maxima de 52 meses (tabela 4; p. 28). Todas as criangas que nao
alcancaram este marco faziam parte do tipo 1V de Ol (figura 5; p. 29).

A mediana das idades de aquisicdo dos marcos do DMG do grupo
mostrou que a mediana do tipo | de Ol em relacdo ao arrastar sentado foi de
10 meses, um més a mais que a idade encontrada na escala do DMG usada

na pesquisa. Ja a mediana dos individuos com o tipo Il da doenca foi de 15



meses, ou seja, 6 meses a mais que a idade esperada na escala usada no
estudo (figura 5; p.29).

Durante o estudo foi observado que o marco arrastar sentado foi
utilizado pelos individuos do tipo Ill de Ol possivelmente como substituto do
marco engatinhar, ja que a relacéo da realizacéo do arrastar sentado foi de 6/8
e do engatinhar 2/8, isto é quem nao engatinhou arrastou sentado. Robson
(1984) afirma que geralmente os lactentes que ndo engatinham encontram
outros meios de locomocédo, podendo vir a arrastar ou deslizar de um lugar
para o outro ou simplesmente se pde de pé e andam.

O marco andar sozinho foi adquirido por oito (8/16) individuos durante o
periodo do estudo com mediana de 18 meses com idade minima de 13 e a
méxima de 41 meses (tabela 4; p. 28). Todas as criancas que ndo alcangcaram
este marco faziam parte do tipo Il de Ol (figura 5; p. 29).

A mediana das idades de aquisicdo dos marcos do DMG do grupo
mostrou que a mediana do tipo | de Ol em relacdo ao andar foi de 18 meses,
assim como a do tipo IV (figura 5 p. 29). Todos os individuos que ndo andaram
sao do tipo Il de Ol, isto ocorreu, provavelmente, por ser esse o0 tipo mais
grave de Ol, que segundo Engelbert (2000), apresenta mais freqlientemente
ocorréncia de fraturas e tem o pior prognéstico de marcha.

Engelbert (1997) realizou um estudo com 54 criangcas com Ol e
observou que o tipo Il teve um pior prognéstico de marcha, seguido do tipo IV
e do tipo I.

Em 2000, Engerlbert realizou uma nova pesquisa que avaliou a relagéao
entre o valor progndstico de caracteristicas da doencga tais como a gravidade

da doenca e a incidéncia de fraturas dentre outros fatores, e a habilidade da



realizacdo da marcha em setenta criangas com Ol. Foi visto que o tipo de Ol é
0 mais Iimportante fator que influencia a frequéncia de fraturas, o
desenvolvimento motor e consequentemente a marcha. Neste trabalho das
setenta criangas estudadas: 41 criangas eram do tipo |, destas todas andavam
sendo que 24 alcancaram a marcha comunitaria independente; onze eram do
tipo 1, destas cinco ndo andavam e o grau maximo de marcha alcancado foi a
“marcha na vizinhanga” (curtas distancias) com auxilio de oérteses por uma
(1/11) crianca; e 18 eram do tipo IV, sendo que quatro ndo andavam e cinco
conseguiram atingir a marcha comunitaria independente.

Vale lembrar que esses dois estudos avaliaram a marcha em criancas
com idades avancgadas sendo a média 7.5 anos (Engelbert e cols, 1997) e 10.5
anos (Engelbert e cols, 2000). Em nosso estudo a média de idade foi de 28
meses (2.4 anos), com mesma mediana, sendo a minima 3 e maxima de 49
meses (Tabela 1; p. 23), isto de certa maneira pode ter influenciado o
prognostico de marcha, j& que nossas criangas encontravam-se até a faixa
etaria de cinco anos.

Entre os 16 pacientes incluidos neste estudo, trés sao portadores de Ol
do tipo I, oito do tipo Il e cinco do tipo IV (Tabela 1; p. 23). A distribuicdo da
classificacdo da Ol da amostra é bastante similar as amostras encontradas nos
estudos de Di Meglio (2004), Forin (2005) e Aoki (2007), onde o tipo Il é
predominante, acompanhada dos tipos menos graves gue possuem uma
divisdo aproximadamente igual. De acordo com a classificagdo de Sillence o
tipo | € menos grave e apresentou um melhor DMG durante o estudo estando
mais proximo da mediana do normal, quando comparado aos outros tipos.

Porém, este tipo é mais dificil de ser identificado na populagéo visto que as



manifestacdes clinicas da doenca se apresentam, em geral, mais tardiamente
(Barbosa, 2006) (Figura 5; p. 29).

Como descrito na literatura este estudo também verificou a acentuada
gravidade do tipo Il de Ol ja que a mediana do desenvolvimento se mostrou
bastante discrepante da mediana do DMG normal (Assis e cols, 2002; Ratliffe,
2002; Aoki, 2007) (figura 5; p. 29). Isto, também pbde ser observado durante a

analise de cada caso.

Outros dados epidemiolégicos também foram analisados neste estudo
como o0 sexo, a idade paterna e materna, e a escolaridade materna. A
distribuicdo da amostra da pesquisa entre 0s sexos ressaltou a predominancia
do sexo feminino com razdo sexual de 06M:10F (Tabela 1; p. 23). Isto também
foi visto no trabalho de Aoki (2007) que ao analisar 56 pacientes encontrou um
pequeno predominio do sexo feminino. Na literatura, segundo dados
estatisticos, o predominio da doenca é do sexo masculino ao nascimento, mas,
do mesmo modo, este € acometido por maior morbi-mortalidade, sendo o sexo

feminino predominante na populacao geral (Barbosa, 2006).

O investimento da familia no tratamento do portador de Ol € fundamental
e deve comecar cedo, se possivel nos primeiros meses de vida, mesmo que 0
bebé desejado muitas vezes ndo seja como o concebido. Muitos fatores podem
atrasar o inicio do tratamento: talvez ter um filho ndo fosse o desejavel. Ou,
mesmo que a vontade existisse, 0 nascimento de um filho doente pode levar a
guestionamentos sobre aquele objeto do desejo. Essa fase de adaptacdo a
uma nova realidade pode ser curta, longa, acompanhada de culpa, raiva,

tristeza, medo, inseguranca, davida, revolta entre outros sentimentos. Muitas



vezes, também pode estar somada ao fato do bebé estar dependente do outro
para tudo e dessa relacdo recém instaurada, ndo ser nada simples, em virtude

geralmente do desconhecido (Winnicott, 1990).

Mas é importante que ndo se perca de vista que o esfor¢co familiar
durante o tratamento do bebé com OI é extremamente necessario, pois ele
depende dessa interacdo familiar para experimentar, vivenciar, aprender e
aprimorar o conhecimento. Logo, crescer e desenvolver.

A escolaridade, segundo o ECLAMC (1995), das méaes teve maior
representacao na categoria 03, que corresponde ao primario incompleto (n=6);
seguida pelas demais categorias. Somente trés méaes se encontravam em nivel
universitario, sendo que duas na categoria 07, universitario incompleto, e uma
na categoria 8, universitario completo (figura 4; p. 24). Este dado é importante
uma vez que o nivel de escolaridade dos responsaveis pode influenciar o
acompanhamento de saude da crianca (Travassos e Martins, 2004).

A partir do aparecimento dos bisfosfonatos como droga utilizada para
tratamento da Ol, alguns protocolos de aplicacdo do PD foram descritos em
trabalhos (Glorieux e cols, 1998; Astrom e Soderhall, 2002; Arikoski e cols,
2004). Entretanto, ainda que muito similares em relacdo aos exames de
controle no pré e pos-infuséo, e a via e mecanismo de aplicacdo, ha diferenca
quanto ao periodo e duracdo dos ciclos e intervalos entre eles, bem como a
dose aplicada por ciclo de infusdo da droga (Barbosa, 2006).

O CROI-RJ adotou o protocolo de tratamento, segundo publicacdo na
portaria 2305 de dez/2001 do MS, a partir do protocolo utilizado pelo grupo do
Dr. Glorieux, publicado em 1998, por se tratar de um esquema bastante seguro

para a aplicacdo da droga. Esse protocolo preconiza que 0s pacientes sejam



internados por 3 dias consecutivos para a realizagdo de cada ciclo de
tratamento, através da infusdo venosa do PD, a cada 2 ou 4 meses (de acordo
com a idade).

A amostra apresentou em relacdo ao numero de ciclos realizados até o
inicio deste estudo, mediana de 2 ciclos/ano, sendo 0 minimo 0 (apenas uma
crianca ainda ndo havia iniciado o tratamento clinico) e a méxima 6 ciclos/ano.
J& em relagdo ao numero de ciclos realizados durante o ano de seguimento, o
grupo apresentou mediana de 3 ciclos/ano, sendo a minima de 2 e a maxima
de 6 ciclos/ano, (Tabela 2; p. 24).

Segundo a literatura, o numero de ciclos e a dose administrada do PD
em individuos com Ol apresentam efeitos benéficos na Ol, influenciando no
crescimento, remodelacdo e absor¢cdo 0ssea, nas habilidades funcionais, no
nivel de deambulagéo e na forca muscular (Glorieux, e cols, 1998; Rauch e
cols, 2002; Falk e cols, 2003; Land e cols, 2005).

A mediana de idade da amostra deste estudo no inicio do tratamento
com o pamidronato dissédico foi de 15 meses, sendo a minima 0 (ao
nascimento) e a maxima 43 meses, como pode ser visto na tabela 5.
Observou-se, entdo, que o inicio do tratamento clinico foi precoce, na maioria
dos casos, 0 que possivelmente aumenta os beneficios advindos da
medicacéo.

O estudo de Huang e cols. (2006) analisou 20 pacientes com Ol, entre 4
e 7 anos, submetidos ao tratamento medicamentoso com o PD e verificou a
influéncia da densidade 6ssea em relacdo a funcionalidades e freqiéncia de
fraturas. Este estudo concluiu que com o aumento da densidade 6ssea, ha

diminuicdo de frequéncia de fraturas e melhora do desenvolvimento motor.



Alguns autores afirmam que o tratamento da Ol com os bisfosfonatos
aumenta a densidade mineral 6ssea tendo implicagéo direta na reducdo da dor
e no aumento da mobilidade. Em longo prazo, ha diminuigdo do nimero de
fraturas e conseqguentemente de deformidades 6sseas (Glorieux e cols., 1998;

Plotkin e cols., 2000; DiMeglio e cols., 2004; Forin e cols., 2005).

A amostra da pesquisa apresentou em relagéo a freqiéncia de fraturas
até o inicio do estudo, mediana de 4 fraturas, sendo a minima 0 e a maxima 28
fraturas. Ja em relacdo a frequiéncia de fraturas durante o ano de seguimento a
mediana foi de 2 fraturas, sendo a minima de 0 e a maxima de 20 fraturas.
Desta forma, observamos que houve diminui¢do na taxa de fraturas da nossa
amostra durante o periodo do estudo quando comparada ao periodo que

antecedeu a pesquisa (Tabela 2; p. 24).

Forin e cols. (2005) encontraram em pacientes menores de 2 anos de
idade, em tratamento medicamentoso, diminuicdo mais significativa na taxa de
fraturas quando comparadas as criangas maiores de 2 anos. Isto também foi

observado em nosso estudo.

Dentre as 16 criangcas do estudo, sete (7/16) referiram haver outros
portadores da doenca na familia, sendo trés (3/3) do tipo |, dois (2/8) do tipo Il
e dois (2/5) do tipo IV. O fato dos individuos do tipo | serem os que mais
identificam portadores da doenca na familia ocorre, possivelmente, por
estarem as outras formas da doenca associadas a maior morbidade e a
heranca autossémica dominante (Barbosa, 2006). Em relacdo ao niamero de
irméos afetados apenas um (1/16) referiu ter esse parentesco com outro

portador, sendo este individuo do tipo Ill de Ol (tabela 5; p. 67).



Em relagédo a idade materna e paterna foi calculada a média da idade
dos responsaveis dos individuos da amostra sem histéria familiar no sentido de
avaliar a associacdo de idade paterna avancada como fator de risco para
casos considerados de novo. A média da idade materna encontrada foi de
anos, sendo a minima de e a maxima de. Ja a média da idade paterna foi de
30 anos, sendo a minima de e a maxima de . Ao compararmos as médias
das idades dos responsaveis com as médias da idade paterna e materna da
populacdo geral (SINASC, 1995) observamos que hé& estatisticamente
aumento significativo em relagcdo a idade paterna, reforcando o fato da
associacdo de mutacdes novas em filhos de casais com idade paterna
avancada.

A Ol é considerada uma doenca genética com um fenétipo pleiotrépico
decorrente de uma alteracdo monogénica autossémica dominante. Isto é, as
caracteristicas clinicas geralmente associadas sao multiplas e varidveis quanto
0s sinais e sintomas e relacionados a presenca de um Unico gene autossémico
dominante. A Ol é causada por muta¢gdes consideradas dominantes em um
dos genes que codificam o colageno tipo 1. O aumento da fragilidade 6ssea, a
diminuicdo da massa 0ssea e as manifestacdes extra-esqueléticas tornam a Ol
muito heterogénea do ponto de vista clinico. Em consequéncia, as
classificacbes nosoldgicas disponiveis para classificar as diferentes
apresentacdes clinicas de OI tornam-se imprecisas uma vez que a
disponibilidade do estudo molecular, recomendada para cada paciente, é de
dificil acesso (Jones, 2006).

Portanto, a caracteriza¢do da heranca na Ol dependera da presenca ou

ndo de historia familiar. Na presenca de historia familiar, tendo um dos



progenitores afetados, demonstra de forma inequivoca um padrédo autossémico
dominante de heranca e, por sua vez, um risco de recorréncia de 50% de
segregacao deste gene mutante tanto para a prole futura dos pais como para a
prole do paciente com OIl. Na forma n&o-familiar € onde reside a maior
dificuldade de se estabelecer um risco de recorréncia para os pais diante da
possibilidade de casos considerados mosaicismo germinal; isto é, o individuo
ndo tem manifestacdes clinicas de OlI, tanto esqueléticas como extra-
esqueléticas, porém em nivel de células germinativas apresenta um padréo
mosaico. Provavelmente, a mutacdo dominante surgiu ainda na fase de
espermatagonias (2n) no caso do homem (Jones, 2006).

Quanto a relagdo entre as criangcas da pesquisa e a realizacdo da
fisioterapia motora durante o ano de seguimento, foi observado que 50% das
criangas (8/16) realizaram fisioterapia motora neste periodo. A frequéncia
semanal das sessdes apresentou uma mediana de 2 sessdes, sendo a minima
de 1 e maxima de 2 sessdes (Tabela 3; p. 26).

Frequentemente, os trabalhos que discutem o tratamento clinico da Ol
pouco se detém a descrever o tratamento fisioterapéutico, porém relatam
haver a realizagdo de algum tipo de acompanhamento com consequente
melhora das habilidades funcionais (Engelbert e cols., 2000; Letocha e cols.,
2005; Huang e cols., 2006; Land e cols., 2006). Dentre os que discutem de
algum modo a intervencédo fisioterapéutica, estes, ndo abordam duragdo do
tratamento e freqiéncia de sessdes (Glorieux e cols., 1998; Engelbert e cols.,
2004).

O protocolo clinico do CROI-RJ foi idealizado conforme o protocolo

utilizado pelo grupo do Dr. Glorieux. Este preconiza que o tratamento



medicamentoso seja realizado concomitantemente ao acompanhamento dos
pacientes em programas de fisioterapia e terapia ocupacional (Glorieux e cols.,
1998).

O trabalho de Engelbert e cols. (2004) levanta informagdes sobre um
follow-up em longo prazo e diz respeito ao curso do desenvolvimento da
doenca sem uso de medicagao, entretanto em programa de reabilitacéo.
Segundo a discussao do artigo, as abordagens e estratégicas fisioterapéuticas
utilizadas ndo eram padronizadas, porém visavam objetivos terapéuticos que
envolveram parametros como nivel de marcha, transicdo de posturas, arco de
movimento e for¢ca muscular, entre outros. Os autores apontam a habilidade
funcional como uma variavel de interesse que apresentou ganhos significativos
guando avaliada, contudo sem dados suficientes para sustentar a hipotese de
que a intervencdo motora foi a responséavel por tais ganhos.

Os participantes de nosso estudo iniciaram o tratamento de fisioterapia
motora com mediana de 12 meses, sendo a minima 2 e a maxima 49 meses.
Foi observado que 5/8 criangas iniciaram a fisioterapia motora antes do inicio
do estudo, logo, a mediana do tempo total de tratamento da fisioterapia motora
foi de 15 meses, sendo a minima de 12 e a méxima de 44 meses (Tabela 3; p.
26).

Quanto a idade no inicio do tratamento fisioterapéutico, Aoki (2007)
destacou a necessidade dos individuos com Ol iniciarem a fisioterapia o mais
cedo possivel. A importancia do inicio precoce nos programas de reabilitagdo é
retratada por Ramey e Ramey (1998) e Majnemer e cols (2002) que discutem
0s beneficios da associacdo entre a idade inicial do tratamento e a terapia

realizada.



Nosso estudo observou que apenas quatro (4/16) criancas faziam
hidroterapia durante a pesquisa, com frequéncia semanal de 2 sessbes por
semana e que estas também faziam fisioterapia motora. A mediana de idade
em meses dos participantes do estudo no inicio do tratamento da hidroterapia
foi de 17 meses, sendo a minima 6 e a maxima 36 meses (Tabela 3; p. 26).

A hidroterapia é bastante eficaz no processo de reabilitagdo de
individuos com Ol uma vez que o meio liquido facilita movimentos devido a
menor acao da gravidade (Aoki, 2007). Observamos que em nosso estudo a
hidroterapia foi utilizada de forma a complementar o tratamento
fisioterapéutico, mesmo sendo possivel a realizacdo de uma em detrimento da
outra.

Em relagdo ao DMG da amostra do estudo e a realizag&o da fisioterapia
motora observamos que as criancas que fizeram fisioterapia motora, (casos
02, 04, 05, 06, 07, 11, 12, 13) apresentaram, de um modo geral, maiores
ganhos funcionais. Destas, ao longo do estudo, duas n&o adquiriram nenhum
marco motor durante o estudo, uma adquiriu apenas um marco do DMG,
entretanto, cinco criangas alcangcaram dois ou mais marcos motores.

O grupo que néo realizou fisioterapia motora (casos 01, 03, 08, 09, 10,
14, 15, 16) apresentou ganho funcional com a seguinte distribuicdo: quatro
criangas ndo obtiveram ganhos durante o periodo do estudo, um alcangou
apenas um marco, e trés adquiriram dois marcos motores.

Aparentemente, o grupo de criancas que realizava fisioterapia motora
obteve melhor desempenho motor em comparagéo ao grupo que néo realizou
este tratamento. Entre os que ndo adquiriram nenhum marco motor durante o

ano de seguimento do estudo (casos 06 e 07) e que realizavam fisioterapia



motora, algumas hipéteses podem justificar tal fato, como: a idade avancada
no inicio do estudo (48 e 44 meses), a idade no inicio do tratamento
fisioterapéutico (24 e 12 meses), e o tipo de Ol (ambos do tipo IIl). Outros
fatores que devemos considerar nestes casos Sd0 quais 0S marcos ja
realizados por estes individuos, ja que o tipo Il de Ol é o mais grave e tem o
DMG, em geral, bastante aguém quando comparados com 0s outros tipos.

Entre os individuos que nao fizeram fisioterapia motora e adquiriram até
dois marcos motores durante o estudo (casos 03, 09, 10, 16) um € do tipo |,
dois sédo do tipo Il de Ol e um do tipo IV. Os do tipo Il entraram no estudo com
idade abaixo da mediana da idade da amostra, o que justifica haver
possibilidade de ganhos motores. J& os casos do tipo | e do IV a aquisi¢édo
motora se justifica pelo fato de serem os tipos mais leves respectivamente.

Um destaque deve ser dado ao caso 04, ja que esse individuo realiza o
tratamento medicamentoso desde o segundo dia de vida, tem o tipo Ill de Ol,
fez fisioterapia motora desde os dois meses de idade, iniciou a pesquisa com
sete meses e adquiriu cinco marcos motores durante o estudo. Este caso nos
sugere refletir sobre a importancia do ingresso, o quanto antes possivel, num
programa de tratamento clinico associado ao fisioterapéutico para individuos

com Osteogénese Imperfeita.



8. Conclusao

O programa de tratamento para Ol do CROI-RJ, instituido em abril de
2002, vem consolidando sua meta principal que visa o tratamento com
pamidronato dissddico para individuos com Ol e/ou patologias correlatas.

E reconhecido que o tratamento da Ol trata-se de uma modalidade
multidisciplinar ndo s6 voltado para a intervencdo imediata na reducdo da
vulnerabilidade quanto as fraturas, como também na funcionalidade do
individuo para suas atividades cotidianas. Neste contexto, envolve
profissionais de diferentes areas da saude.

O papel do fisioterapeuta no CROI-RJ teve como fundamentos o
conceito Bobath de tratamento, a neuroplasticidade, o controle motor e a
aprendizagem motora com o intuito de potencializar o DMG dos pacientes do
CROI-RJ.

O CROI-RJ reuniu 129 individuos com Ol até dezembro de 2006 e
desses, 16 criangas com até cinco anos - incluindo um recém-nascido com Ol
acompanhado por 39 meses - compreenderam a amostra deste estudo.

Nossa intencdo nessa pesquisa foi descrever a partir da escala do DMG
de Flehmig (2002) o desenvolvimento motor grosso dessas 16 criancas
medicadas com o pamidronato dissédico, sendo que oito (8/16) criancas
estavam em tratamento fisioterapéutico durante o periodo do estudo.

Os resultados encontrados demonstram aquisicbes motoras grossas
presentes, com ganhos muitas vezes assimétricos, e destaque para 0s casos

clinicos dos pacientes que realizaram ndo somente o tratamento



medicamentoso, mas também o fisioterapéutico, com inicio precoce e
independente do tipo de Ol.

Os casos que néo apresentaram nenhum ganho no periodo do estudo
eram do tipo mais leve e/ou maiores de dois anos e/ou ho momento do estudo
ja haviam adquirido marcos motores condizentes com o DMG esperado para o
seu tipo de Ol e/ou havia iniciado o tratamento clinico h& bastante tempo, o
que caracterizava que os ganhos alcangados poderiam ter sido facilitados pela
realizagédo desse tratamento.

O CROI-RJ a partir do programa de tratamento da Ol introduziu ao
campo da saude uma nova dimensdo para o tratamento de doencas genéticas
consideradas cronicas, incapacitantes, com alto grau de morbidade e oneroso
ao sistema de saude. Além disso, o programa gera oportunidades a acesso a
especialidades médicas, como a genética médica visando principalmente o
aconselhamento genético das familias, j& que a Ol trata-se de uma doenca
hereditaria.

A abordagem metodolégica nesse trabalho resumiu-se em uma
avaliacdo quantitativa que ilustrou, a partir dos graficos representados neste
trabalho, em novas aquisicbes motoras quando comparados ao registro
histérico dos individuos com Ol sem tratamento clinico.

Por sua vez, esta mudanca na histéria natural da doenga nas criangas
estudadas nessa pesquisa introduz novos protocolos no acompanhamento
clinico dos individuos com Ol, justificando estudos qualitativos tanto intramural
quanto extramuros, ampliando o conceito de salde e cura para as doencas
genéticas. Estudos na area da fisioterapia que visem descrever a sua

relevancia junto & assisténcia a esse individuo com Osteogénese Imperfeita,



nao sO sobre o tratamento realizado como também sobre o desenvolvimento
motor grosso.

Assim como visto na literatura pesquisada, esse estudo verificou que o
DMG da amostra varia de acordo com a gravidade da doencga. Entretanto, nos
casos em que as criangas iniciaram o tratamento medicamentoso precoce e
concomitantemente com o tratamento fisioterapéutico foi observado que o
DMG delas mostrou-se mais qualitativo e quantitativo em relagdo aos marcos
motores alcangados. Destaca-se, portanto, que a importancia da associacao
desses tratamentos, respeitando suas peculiaridades como o inicio precoce e
a regularidade do acompanhamento clinico, viabiliza os beneficios acima
encontrados, com o intuito de promover uma melhoria na qualidade de vida da

populacdo com Osteogénese Imperfeita.
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ATO PORTARIA N.° 2305 DE 19 DE DEZEMBRO DE 2001

.O Ministro de Estado da Saude, no uso de suas atribuicfes legais, Considerando a
constante necessidade de atualizacéo da Tabela de Procedimentos do Sistema de
Informac6es Hospitalares do Sistema Unico de Saude;

Considerando os estudos realizados para o tratamento da osteogenesis imperfecta;
Considerando que a osteogenesis imperfecta constitui-se em preocupacao relevante para a
salide publica, uma vez que impde a seu portador fator de risco a saude e limitacdes de
qualidade de vida;

Considerando a necessidade de ampliar a oferta de servi¢os e de criar mecanismos que
facilitem o acesso ao tratamento dos portadores de osteogenesis imperfecta, quando
tecnicamente indicado,resolve:

Art. 1° Aprovar, na forma do Anexo |, desta Portaria, o Protocolo de Indicacdo de
Tratamento Clinico da osteogenesis imperfecta com pamidronato dissddico no ambito do
Sistema Unico de Saude SUS.

§ 1° O Protocolo de que trata esta Portaria devera ser observado na avaliacéo inicial dos
pacientes, na indicacéo do procedimento clinico e na descrigdo da evolucdo do tratamento,
daqueles pacientes a ele submetidos;

Art 2° Aprovar, na forma do Anexo Il, desta Portaria, a Ficha de Inclusdo de Pacientes ao
Tratamento da Osteogenesis Imperfecta no ambito do Sistema Unico de Satide SUS.

§ 1° E obrigat6rio o preenchimento de todas as informagées contidas na Ficha de Inclusdo
de Pacientes ao Tratamento da Osteogenesis Imperfecta, pelas unidades que efetuarem a
avaliacao inicial e pelos Centros de Referéncia que realizarem o procedimento e o
acompanhamento clinico dos pacientes;

§ 2° A Ficha de Inclusé&o de Pacientes ao Tratamento da Osteogenesis Imperfecta devera
constar do prontuario médico do paciente, para fins de acompanhamento e auditoria.

Art 3° Estabelecer que decorridos 06 (seis) meses do inicio do tratamento, o Centro de
Referéncia deverd, obrigatoriamente, enviar a Ficha de Inclusao de Pacientes ao
Tratamento da Osteogenesis Imperfecta devidamente preenchida ao Ministério da
Saude/FIOCRUZ/Instituto Fernandes Figueira, para insercao no banco de dados de
acompanhamento do tratamento da Osteogenesis Imperfecta;

Paragrafo Gnico . O ndo cumprimento do estabelecido no caput deste Artigo acarretara o
descadastramento do Centro de Referéncia.

Art. 4° Aprovar, na forma do Anexo lll, desta Portaria, as Normas para Cadastramento e
Centros de Referéncia em Osteogenesis Imperfecta.

Art. 5° Relacionar, na forma do Anexo IV, desta Portaria, os hospitais ja cadastrados no
Sistema Unico de Saude como Centro de Referéncia em Osteogenesis Imperfecta.

Art. 6° I ncluir na Tabela de Procedimentos do Sistema de Informacdes Hospitalares do
Sistema Unico de Saude SIH/SUS, o Grupo de Procedimentos e os procedimentos, abaixo
descritos:

83.100. 05. 9 Tratamento Clinico da Osteogenesis Imperfecta

83.300.11.2 - Internacéo para Administracdo de Medicacao Especifica para o tratamento da
Osteogenesis Imperfecta - Pediatria

SHSP SADTTOTAI ATOMFD FAIXA FTARIA PFRM



472,6221,1515,30509,070480 a 1603

83.500.14.6 - Internagdo para Administracao de Medicagdo Especifica para o tratamento
da Osteogenesis Imperfecta - Clinica Médica

SH SP SADT TOTAL ATOMED FAIXA ETARIA PERM

800,4021,1515,30836,8504816 a 2103

Paragrafo Gnico. No valor do procedimento estao incluidos os medicamentos, materiais,
iNSUMOosS e exames necessarios para o tratamento.

Art. 7° Estabelecer que o procedimento constante do Artigo 6° desta Portaria, somente
podera ser realizado/cobrado por hospital que esteja previamente cadastrado como Centro
de Referéncia em Osteogenesis Imperfecta.

Paragrafo Gnico . As despesas decorrentes do Tratamento da Osteogenesis Imperfecta
serdo custeadas com recursos do Fundo de Acdes Estratégicas e Compensacao FAEC,
sendo classificado como procedimento estratégico

Art. 8° Definir que a Secretaria de Assisténcia a Salude podera emitir atos normativos em
complemento ao disposto nesta Portaria.

Art. 9° Esta Portaria entra em vigor na data de sua publicacédo, com efeitos a partir da
competéncia janeiro de 2002.

ASS JOSE SERRA



Anexo Il

PROTOCOLO E AVALIAC}AOAFISIOTERAPEUTICA PARA
PORTADORES DE OSTEOGENESE IMPERFEITA (CROI-RJ)

Fisioterapeuta Responsavel: Paula Bacellar Lopes

Supervisdo: Maria das Gracas F. Correia
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Centro de Genética Médica Dr. José Carlos de Almeid a

Centro de Referéncia para Osteogéneses Imperfeita d o Rio de Janeiro
(CROI-RJ)

Instituto Fernandes Figueira/FIOCRUZ-Ministério da Saude

PROTOCOLO E AVALIACAO FISIOTERAPEUTICA (CROI-RJ)
1- IDENTIFICACAO DO PACIENTE

Nome do Paciente:

N° Prontuario: Data da Avaliacao:
Data de Nascimento:

Responsavel:

Endereco:

Telefone:

Ocupacéo:

Diagnostico Clinico: N° de Ciclos:
Quando foi fechado o diagndstico clinico?

2- HISTORIA GESTACIONAL

Idade da Méae

Idade do Pai

N° de Gestacoes

Gestacéo de Numero

Acompanhamento pré-natal:sim  néo

Idade Gestacional: 1-atermo 2- pré termo 3- pés termo

Complicacdes durante a Gestacdo:sim  néo

1- hemorragia do inicio da gravidez 2hipertensao pré-existente complicando
a gravidez, o parto e o puerpério 3hipertensao gestacional(induzida pela
gravidez) sem proteindria significativa 4Pré-eclampsias superposta 5-

Eclampsia 6- hipertensao transitoria da gravidez dutra..................

Fraturas identificadas intra-Utero: sim néo
claviculaD claviculaE UmeroD UmeroE radioD radioE ulna
D unaE mdoD maoE colunavertebral costela iliaco fémur
D fémur E patelaD patelaE tibiaD tibiaE fibulaD fibula E
pé D pé E

3- HISTORIA PERINATAL

Tipo de Parto:
1- parto Gnico 2- parto unico por férceps ou vacuo-extrator
3- Parto Unico por cesariana 4parto multiplo

Complicagdes durante o Parto: sim nao



parto pré-termo trabalho de parto prolongado trabalho de parto e parto
complicados por sofrimento lesdes do esqueleto devidas a traumatismo de parto
hipdxia intra-uterina asfixia ao nascer < outra..............ccccvvveeeeennns

Fraturas no parto: sim nao
claviculaD claviculaE uUmeroD UmeroE radioD radio E  ulna
D unaE mdoD maoE coluna vertebral costela iliaco fémur
D fémurE patelaD patelaE tibiaD tibiaE fibulaD fibulaE
péeD péeE

4- HISTORIA NEONATAL

Peso: ¢ Estatum

Complicacdes durante o periodo Neonatalim  nao
desconforto respiratério do recém-nascido convulsdes do recém-nascido
problemas de alimentacéo baixo peso S OUtra.....coeviiieeeeen,

Fraturas antes da alta do bercarigim nao
claviculaD claviculaE UmeroD UmeroE radioD radioE ulna
D unaE mdoD maoE coluna vertebral costela iliaco fémur D
fémurE patelaD patelaE tibiaD tibiaE fibulaD fibulaE pé
D péE

5- HISTORIA DO DESENVOLVIMENTO MOTOR
1- sematraso 2-atrasoleve  3- atraso moderado  4-atraso grave

Em que idade adquiriu os seguintes marcos do delsemento motor?

Controla a cabeca contra a gravidade........ Rmtmho........ Colocado sentado fica
sozinho........ Senta sozinho........ Deita dozin..... Arrasta de prono........ Arrasta de
supino........ Arrasta sentado........ Engatinh... Colocado de pé fica sozinho........
Puxa-se para de pé........ Anda com apoio. Anda sozinho........

6- ATIVIDADES DA VIDA DIARIA

Toma banho sozinho sim nao n&o tem idade para realizar
Alimenta-se sozinho sim nao n&o tem idade para realizar
Realiza higiene pessoal sozinho sim n&o n&o tem idade para realizar
Veste-se sozinho sim nao n&o tem idade para realizar
Freqlenta escola sim ndo naotem idade para realizar
Frequenta educacao fisica sim nao n&ao tem idade para realizar
Frequéncia: 1x / semana 2x/semana 3x/semana outras

Faz fisioterapia motora sim nao

Frequéncia: 1x/semana 2x/semana 3x/semana outras
Instituicao:

Idade que iniciou o tratamento:

Faz outra Terapia sim nao

Hidroterapia Fonoaudiologia Terapia Ocupacional Psicologia Hipoterapia
Frequéncia: 1x/semana 2x/semana 3x/semana outras
Instituicao:



Idade que iniciou o tratamento:

Faz atividade fisica regular sim néo

natacao danca luta outra..................
Frequéncia: 1x/semana 2x/semana 3x/semana outras
Instituicao:

Idade que iniciou a atividade:
7- ACOMPANHAMENTO AMBULATORIAL

Pediatria Ortopedia  Genética Odontologia
Otorrinolaringologia
Fisioterapia

8- EXAME FiSICO

Peso: Estatura:
Fragilidade 6ssea sim né&o
Escleréticas azuladas sim nao
Surdez sim nao
Pele fina sim nao
Dentinogénese imperfeita sim né&o
Baixa estatura sim nao
Deformidade da coluna vertebral sim néo
Rosto em forma triangular sim néao
Hipermobilidade articular sim né&o
Hipotonia sim né&o

NUmero e local das fraturas antes do inicio daunanto medicamentoso:

clavicula D clavicula E umero D umero E radio D radio E
ulna D ulna E mao D mao E coluna vertebral costela
iliaco fémur D fémur E patela D patelaE  tibia D

tibia E fibula D fibula E pé D pé E

NUmero e local das fraturas do 1° ciclo até o atlml:

clavicula D clavicula E umero D umero E radio D radio E
ulna D ulna E mao D mao E coluna vertebral costela
iliaco fémur D fémur E patela D patelaE  tibia D

tibia E fibula D fibula E pé D pé E

Numero e local das fraturas ap0s o inicio do tratdmfisioterapéutico:

clavicula D clavicula E umero D umero E radio D radio E
ulna D ulna E mao D mao E coluna vertebral costela
iliaco fémur D fémur E patela D patelaE  tibia D

tibia E fibula D fibula E pé D pé E

Numero e local das fraturas ocorridas desde o dltitlo da medicacao:



clavicula D clavicula E amero D umero E radio D radio E
ulna D ulna E mao D mao E coluna vertebral costela
iliaco fémur D fémur E patela D patelaE  tibia D
tibia E fibula D fibula E pé D pé E

Cirurgias Ortopédicas: sim nao
Alongamento de tendao

Local:

Fixacao de hastes intra medulares
Local:

Reducao Ossea

Local:

Pé torto congénito

Deformidades 6sseas: sim nao

claviculaD claviculaE UmeroD UmeroE radioD radioE ulna
D umnaE maoD maoE colunavertebral fémurD  fémur E
patelaD patelaE tibiaD tibiaE fibulaD fibulaE péD péE

Medidas de comprimento:
cm MMII D cm MMII E

Dor 0ssea presente: sim nao
MMSSD MMSSE MMIID MMIE coluna vertebral

Analise Postural:
Cintura escapular:
Torax:

Coluna:

Cintura pélvica:
Joelho:

Pé:

Orteses e adaptagfes: < sim < ndo

s palmilha cadeira de rodas andador muletas auxiliar bengala 4
apoios bengala outra ortese sub-maleolarértese
supramaleoar Ortese geno-podalica rigida ortese geno-podalica articulada

Em que momento faz uso da oOrtese e/ou adaptacao?

9- AVALIA(;AO DA CAPACIDADE FUNCIONAL DOS PORTADORES DE Ol
Parametros para avaliacéo funcional:

*- Nao tem idade para realizar (sempre que martadosua pontuagdo abatida do total
da parte que pertence)

0-N&o inicia 0 movimento

1-Inicia 0 movimento (realiza menos que 10% do meawvito)

2-Completa o movimento parcialmente (realiza dea®84menos que 100% do
movimento)



3-Completa o movimento (vencendo a agéo gravidade)

PARTE A: ARCO DE MOVIMENTO (Goniometria)

ativo ativo assistido passivo
Membros Superiores:
Postura:

supino sentado em anel sentado com pés apoiados de pé
Ombro:
1- Realiza movimento de flexdo do braco: (0°-180°) D.......... graus
Eoee graus

D = 1. 0°a60° 2.60°a 120° 3.120° a 180°

E *, 1. 0°a60° 2.60°a 120° 3.120° a 180°
2- Realiza movimento de extensao do braco: (0° 45°D.......... graus
Eoooee graus

D * 1. 0°al10° 2.10°a30° 3.30°a 45°

E *, 1. 0°al10° 2.10°a 30° 3. 30°a45°
3- Realiza movimento de abducé&o do braco: (0°-180°D.......... graus
E.ooc. graus

D = 1. 0°a60° 2.60°a120° 3.120° a 180°

E *, 1. 0°a60° 2.60°a120° 3.120° a 180°
4- Realiza movimento de aducéo do bracgo: (0°-40°) ... D...graus
E....c. graus

D = 1. 0°a10° 2.10°a2Q° 3.20°a 40°

E *, 1. 0°a10° 2.10°a2Q° 3. 20°a 40°
Cotovelo:
5- - Realiza movimento de flex&o: (0°-145°) D....graus
E.o. graus

D = 1. 0°a90° 2.90°a 120° 3.1200° a 145°

E *, 1. 0°a90° 2.90°a 120° 3.120° a 145°
6- Realiza movimento de extenséo: (145°-0°) D...graus
Eoooee graus

D * 1. 145°a90° 2.90° a 45° 3. 45°a0°

E *, 1. 145°a90° 2.900° a 45° 3.45°a0°
Membros Inferiores

Postura:

supino sentado em anel sentado com pés apoiados de pé

prono

prono



Quadril:

7- Realiza movimento de flexao: (0°-125°)

E...o. graus
D = 1. 0°a60° 2. 60° a 90°
E *, 1. 0°a60° 2. 60° a 90°
8- Realiza movimento de extensao: (0°-10°)
D * 1. 0°a3° 2.3°a6°
E * 1. 0°a3° 2.3%a6°
9- Realiza movimento de abducéo: (0°-45°)
D = 1. 0°a10° 2.10°a 30°
E *, 1. 0°al0° 2.10° a 30°
10- Realiza movimento de aducao:(0°-15°)
E...c. graus
D * 1. 0°ahe 2.5°a10°
E *, 1. 0°ahe 2.5°a10°
Joelho:

D = 1. 0°ab0° 2. 50° a 100°
E * 1. 0°ab50° 2. 50° a 100°
12- Realiza movimento de extenséao: (140°-0°)

D = 1. 0°a3° 2.3%a6°
E = 1. 0°a 3° 2.3%°a6°
Tornozelo:

13- Realiza movimento de flexdo dorsal: (0°-20°)

D = 1. 0°a10° 2.10°a 15°
E *, 1. 0°a10° 2.10°a 15°

Eoooee graus
D * 1. 0%°a10° 2. 10° a 30°
E *, 1. 0°a10° 2. 10° a 30°

PARTE B: TRANSICAO DE POSTURA

D....graus

3.90° a 125°
3.90°a 125°

...graus E......... graus

3. 6%a10°
3. 6%a 10°

..graus E......... graus

3300 a 45°
3300 a 45°

D...graus

w

10° a 15°
10° a 15°

w

D....graus

w

. 100° a 140°
3. 100° a 140°
..D..graus

w

6°a 10°
3.6%°a10°

....D....graus

3.15%a 20°
3.15%a 20°

D.......... graus

3430°a 45°
3:30° a 45°



1- Passagem de supino para decubito lateral direito
* 0. 1. 2. 3

2- Passagem de supino para decubito lateral esguerd
* 0. 1. 2. 3.

3- Passagem de supino para prono pelo lado direito
* 0. 1. 2. 3.

4- Passagem de supino para prono pelo lado esquerdo
* 0. 1. 2. 3

5- Passagem de supino para sentado
* 0. 1. 2. 3

6- Passagem de decubito lateral direito para supino
* 0. 1. 2. 3.

7- Passagem de decubito lateral esquerdo paraosupin
* 0. 1. 2. 3.

8- Passagem de decubito lateral direito para prono
* 0. 1. 2. 3.

9- Passagem de decubito lateral esquerdo para prono
* 0. 1. 2. 3

10- Passagem de decubito lateral para sentado
* 0. 1. 2. 3

11- Passagem de prono para supino
* 0. 1. 2. 3

12- Passagem de prono para decubito lateral direito
* 0. 1. 2. 3.

13- Passagem de prono para decubito lateral esguerd
* 0. 1. 2. 3.

14- Passagem de prono para ajoelhado
* 0. 1. 2. 3

15- Passagem de prono para gatas
* 0. 1. 2. 3.

16- Passagem de sentado com base larga para supino
* 0. 1. 2. 3.

17- Passagem de sentado com base larga para ddefgmrial



* 0. 1. 2. 3.

18- Passagem de sentado com base larga paraididg- s
* 0. 1. 2. 3.

19- Passagem de sentado com base larga para tong-si
* 0. 1. 2. 3.

20- Passagem de sentado com base larga para gatas
* 0. 1. 2. 3

21- Passagem de sentado com base larga para prono
* 0. 1. 2. 3

22- Passagem de sentado com base larga para dmelha
* 0. 1. 2. 3.

23- Passagem de side-sitting para gatas
* 0. 1. 2. 3.

24- Passagem de side-sitting para ajoelhado
* 0. 1. 2. 3
25- Passagem de side-sitting para sentado conmdrgse

* 0. 1. 2. 3.

26- Passagem de side-sitting para long-sitting
* 0. 1. 2. 3.

27- Passagem de ajoelhado para gatas
* 0. 1. 2. 3

28- Passagem de ajoelhado para sgoethado
* 0. 1. 2. 3.

29- Passagem de ajoelhado para sentado com bgae lar
* 0. 1. 2. 3.

30- Passagem de ajoelhado para side-sitting
* 0. 1. 2. 3

31- Passagem de ajoelhado para long-sitting
* 0. 1. 2. 3

32- Passagem de semi-ajoelhado para de pé
* 0. 1. 2. 3.

33- Passagem de semi-ajoelhado para sentado no banc



* 0. 1. 2. 3.

34- Passagem de semi-ajoelhado para ajoelhado
* 0. 1. 2. 3.

35- Passagem de sentado no banco com pés apoamdadepé
* 0. 1. 2. 3.

36- Passagem de sentado no banco com pés apoadaseptado em anel
* 0. 1. 2. 3

37- Passagem de sentado no banco com pés apoadasemi-ajoelhado
* 0. 1. 2. 3

38- Passagem da postura de pé para sentado em anel
* 0. 1. 2. 3.

39- Passagem da postura de pé para sentado nodmangeés apoiados
* 0. 1. 2. 3.
40- Passagem da postura de pé para semi-ajoelhado

* 0. 1. 2. 3.

41- Passagem da postura de pé para postura dasocor
* 0. 1. 2. 3.

42- Passagem da postura de cocoras para a postpéa d
* 0. 1. 2. 3

43- Passagem da postura de cocoras para sentadumasertarga
* 0. 1. 2. 3

PARTE C: DESLOCAMENTOS

1- Rola para o lado direito
* 0. 1. 2. 3.

2- Rola para o lado esquerdo
* 0. 1. 2. 3.

3- Arrasta de prono para frente
* 0. 1. 2. 3.



4- Arrasta de prono para tras
* 0. 1. 2. 3.

5- Arrasta sentado em anel
* 0. 1. 2. 3.

6- Engatinha para frente
* 0. 1. 2. 3

7- Engatinha para tras
* 0. 1. 2. 3.

8- Marcha lateral com apoio
* 0. 1. 2. 3.

9- Marcha independente com a base aumentada
* 0. 1. 2. 3.

10- Marcha independente com base diminuida
* 0. 1. 2. 3

11- Corre curtas distancias
* 0. 1. 2. 3.

12- Corre longas distancias
* 0. 1. 2. 3.

13- Pula tirando os dois pés do apoio
* 0. 1. 2. 3.

PARTE CALCULO DOS ESCORES EM % DAS PARTES
A. Arco de Total da Parte A x10& %
Movimento

B. Transicéo de Total da Parte B x300 %
Postura 129

AREA-META

84



C. Deslocamentos  Total da Parte C X400 % D.
93

ESCORE TOTAL = %A+ %B + % G %
N Total das Partes

ESCORE = Soma dos escores em % depaatk identificada com area meta
TOTAL-META Numero de areas-metas
Anexo |l

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E INFORMADO

Nome da crianca: rontudrio:

Nome do responsavel:

Na qualidade de responsavel pelo menor acimacsitadorizo a fisioterapeuta Paula Bacellar
Lopes a realizar e descrever a avaliacao fisioéeraga funcional de meu filho a ser realizada no
Ambulatério de Fisioterapia Motora ou na EnfermaéaPediatria do IFF, em sua pesquisa para a
dissertacéo de Mestrado.

Atesto que autorizo o uso de fotografias, bem cbimagens do meu filho, durante as
avaliacOes fisioterapéuticas. Se desejar, terasacao texto final da dissertacdo de Mestrado, quega
possa ler o que foi escrito sobre meu filho.



Os resultados do trabalho serédo divulgados erartigsio de Mestrado, a ser apresentada a Pés-
Graduacédo em Saude da Mulher e da Crianca do $8F@omo possivelmente em periddicos,
congressos, aulas, debates e outros eventos iciesitif

Declaro que li e entendi o que me foi explicadmurizo voluntariamente a inclusdo de minha
crianga na pesquisa.

Eu, (nome do responsavel) , ha qualidade de (grau de
parentesco) , identidade: torizaa inclusdo do menor
na pesquisa seb@adagem fisioterapéutica em criancgas do

CROV/IFF/FIOCRUZ/RJ.

Rio de Janeiro, de de 2006.

Assinatura do responsavel Assinatura do pésgdor



Livros Gratis

( http://www.livrosgratis.com.br )

Milhares de Livros para Download:

Baixar livros de Administracao

Baixar livros de Agronomia

Baixar livros de Arquitetura

Baixar livros de Artes

Baixar livros de Astronomia

Baixar livros de Biologia Geral

Baixar livros de Ciéncia da Computacao
Baixar livros de Ciéncia da Informacéo
Baixar livros de Ciéncia Politica

Baixar livros de Ciéncias da Saude
Baixar livros de Comunicacao

Baixar livros do Conselho Nacional de Educacdo - CNE
Baixar livros de Defesa civil

Baixar livros de Direito

Baixar livros de Direitos humanos
Baixar livros de Economia

Baixar livros de Economia Doméstica
Baixar livros de Educacao

Baixar livros de Educacdo - Transito
Baixar livros de Educacao Fisica

Baixar livros de Engenharia Aeroespacial
Baixar livros de Farmacia

Baixar livros de Filosofia

Baixar livros de Fisica

Baixar livros de Geociéncias

Baixar livros de Geografia

Baixar livros de Histdria

Baixar livros de Linguas
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Baixar livros de Literatura de Cordel
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Baixar livros de Meio Ambiente
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Baixar Monografias e TCC
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