OS FATORES BIOPSICOSSOCIAIS DA OSTEOGÊNESE IMPERFEITA INFANTIL
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Resumo: Este estudo apresenta o tema “Os fatores biopsicossociais da Osteogênese Imperfeita infantil” e tem por objetivos apresentar informações sobre a OI como uma síndrome que afeta principalmente recém-nascidos e crianças; realizar um levantamento bibliográfico abordando a patologia à pediatria, como etiologia, diagnóstico, quadro clínico, classificação e tratamento; demonstrar a escassez de novas publicações, e deficiência de material técnico, causando assim a pouca informação da sociedade sobre tal assunto. E estabelecer conceitos referentes à Osteogênese Imperfeita em crianças, seus efeitos sociais, biológicos, psicológicos e relacioná-los as disciplinas do segundo período de biomedicina. Para a realização do estudo, utilizou-se uma Pesquisa Descritiva e as informações foram coletadas em 12 livros técnico-científicos e 7 artigos científicos publicados em base de dados como SCIELO. Os critérios de inclusão foram: artigos originais nacionais e internacionais, em Português e Inglês, publicados entre os anos 1987 e 2011.  Conhecida popularmente por “Doença dos Ossos de Cristal” a Osteogênese Imperfeita trata-se de um distúrbio genético do tecido conjuntivo, caracterizado por fragilidade óssea e manifestações clínicas distintas, dependendo do seu diagnóstico. A severidade do quadro em pacientes portadores de OI constitui por defeitos estruturais e na síntese do pró-colágeno tipo I, no qual se atribui às anomalias e má formações ósseas. Seu diagnóstico baseia-se principalmente em manifestações clínicas, histórico familiar e estudos radiológicos, sendo imprescindível a realização do diagnóstico pré-natal com o intuito de prever anomalias que podem vir a prejudicar o desenvolvimento do feto. A OI apresenta quatro tipos reconhecidos pela Associação Brasileira de Osteogênese Imperfeita (ABOI). Contudo essa síndrome se diferencia pela fragilidade óssea do portador e as características são muito similares entre os tipos como: escleróticas azuis, frouxidão articular, perda auditiva, retardo do crescimento e a baixa estatura, com execeção do tipo I e o tipo IV que apresentam os grupos da dentiogênese imperfeita e o tipo II que leva ao óbito in utero. O tipo I corresponde a aproximadamente 70% dos casos de OI e ocorre em uma frequência estimada entre 1/15000 a 1/20000. Estes pacientes também apresentam dentiogênese imperfeita e manifestações de fraturas em maior incidência ao nascimento que estão presentes em 10% dos casos e normalmente acontecem quando a criança começa a andar. A surdez ocorre em 40% dos casos depende da idade dos pacientes. Em relação à hereditariedade o risco de recorrência é de 50% para os futuros filhos. O tipo II atinge 10% dos afetados e sua frequência varia de 1/20000 a 1/60000 dos nascidos vivos. Subdivide-se em três grupos: no grupo A, cerca de 20% dos casos são nascidos mortos ou morrem em poucas horas e 90% falecem em até quatro semanas; no grupo B, a maioria dos pacientes morre no período neonatal; no grupo C, há ocorrências em irmãos dos afetados e por consanguinidade entre os pais. O tipo III atinge cerca de 20% dos casos. Aproximadamente 30% dos pacientes com este tipo de OI sobrevivem até 20 ou 30 anos. Alguns pacientes morrem antes do completar um ano de vida por complicações ocorridas pela fragilidade óssea, falência cardiorrespiratória, hipertensão pulmonar e deformidades esqueléticas. Há a presença de fraturas em 50% dos pacientes de 1 a 2 anos de idade. O risco de recorrência deste tipo de OI é de 25% dos casos devido à consangüinidade dos pais e em casos esporádicos a recorrência é de 2 a 5%. O tipo IV atinge cerca de 6% dos casos. A transmissão da OI de pai para filho em casos de famílias com padrão de hereditariedade possui risco de recorrência de 50%. Em um estudo de caso realizado em um hospital do município do Rio de Janeiro, foram analisadas as opiniões das crianças e adolescentes, com osteogênese imperfeita, em relação à própria síndrome. As respostas mais comuns foram em relação ao lazer, pois apresentam dificuldades em realizar atividades, a vivência escolar, a auto-imagem, pelas mudanças corporais causadas pela OI, como por exemplo, as deformidades físicas, o tamanho reduzido, e a fragilidade corporal, o preconceito, o autocuidado e a privacidade. A Osteogênese Imperfeita, apesar de ser uma síndrome conhecida há mais de um século e de ter-se evidências tão antigas quanto à de uma múmia egípcia de 1.000 a.C. apresentando tal síndrome, os tratamentos químicos e farmacológicos não são eficazes, sendo que por toda a história da síndrome, vários tratamentos foram testados, a grande maioria sem sucesso. Dentre todos os fármacos testados, apenas um deles - o pamidronato dissódico - obteve resultados promissores em anos de avaliação. Este remédio é da classe dos bisfosfonatos e tem como função evitar a reabsorção óssea, contribuindo assim ao tratamento. Mesmo assim, o Pamidronato Dissódico não é utilizado em todos os pacientes, e apesar de ser distribuído gratuitamente pelo SUS (Sistema Único de Saúde) essa distribuição ocorre até os 21 anos, após essa data o paciente interrompe o tratamento, pois há uma diminuição no quadro clínico de fraturas, graças à transição de adolescente à adulto, onde há uma diminuição na taxa de crescimento dos pacientes, logo há uma estagnação do crescimento ósseo, sofrendo menor desmineralização óssea. Porém a doença não é curada com o avanço da idade desses pacientes e os cuidados, tanto externos aos indivíduos quanto cuidados dos próprios, devem ser mantidos por toda a vida, pois até o momento a Osteogênese Imperfeita é uma doença sem cura. 
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