DESENVOLVIMENTO MOTOR E MARCHA DE
CRIANCAS COM OSTEOGENESE IMPERFEITA:
REVISAO DE LITERATURA

MOTOR DEVELOPMENT AND GAIT OF CHIL-
DREN WITH OSTEOGENESIS IMPERFECTA:
LITERATURE REVIEW

Resumo: Por questdes heredita-
rias, um individuo pode desen-
volver déficit nos genes COL1A1
e COL1A2 resultando na falta de
colageno e ocasionando a osteo-
génese imperfeita. Dessa forma,
este trabalho teve como objetivo
apresentar uma revisao de litera-

tura que abordou o desenvolvi-
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mento motor ¢ a marcha de in-
dividuos portadores, analisando
as intervengdes e tratamentos
que trazem beneficios positivos
melhorando a fun¢do motora. A
pesquisa foi realizada nas bases
de dados bibliograficas Pubmed,
PMC Central, Scielo, PeDro,

Crochrane, Reaserach Gate e Li-
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lacs, sendo selecionado artigos
publicados em inglés e portugués
entre o periodo 2011 a 2020. O
levantamento bibliografico ocor-
reu entre e fevereiro e novembro
de 2021. Foram incluidos 21 ar-
tigos no estudo de acordo com
os critérios estabelecidos. Como
conclusdo, foi observado que a
intervencao fisioterapéutica ¢ efi-
caz e traz beneficios minimizan-
do os impactos no desenvolvi-
mento motor dos individuos com
osteogénese imperfeita, propor-
cionando melhora na qualidade
de vida em criangas com osteo-

génese imperfeita.

Palavras chaves: Fisioterapia na
osteogénese imperfeita; Reabili-
tacdo motora; Fragilidade Ossea;

Desenvolvimento motor.

Abstract: For hereditary rea-
sons, an individual can develop

a deficit in the COL1A1l and
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COL1A2 genes, resulting in a
lack of collagen and causing im-
perfect osteogenesis. Thus, this
work aimed to present a literature
review that addressed the motor
development and gait of indivi-
duals with carriers, analyzing the
interventions and treatments that
bring positive benefits by impro-
ving motor function. The resear-
ch was carried out in the biblio-
graphic databases Pubmed, PMC
Central, Scielo, PeDro, Crochra-
ne, Reaserach Gate and Lilacs,
selecting articles published in
English and Portuguese betwe-
en the period 2011 to 2020. The
bibliographic survey took place
between February and November
2021. 21 articles were included
in the study according to the esta-
blished criteria. In conclusion, it
was observed that the physiothe-
rapeutic intervention is effective
and brings benefits, minimizing

the impacts on the motor deve-
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lopment of individuals with os-
teogenesis imperfecta, providing
an improvement in the quality of
life in children with osteogenesis

imperfecta.

Keywords: Physiotherapy in
osteogenesis imperfecta; Motor
rehabilitation; Bone fragility;

Motor development.

INTRODUCAO

A osteogénese imperfei-
ta(OI) ¢é caracterizada por uma
condi¢do genética que afeta as
estruturas anatomicas que con-
tém colageno na sua composi¢ao,
com maior impacto no tecido 6s-
seo. (Tournis S, Dede AD, 2018)
Frequentemente a condicdo ¢
caracterizada por complicagdes
ortopédicas que afetam a marcha
normal e o desenvolvimento mo-
tor. (Garman CR, Graf A, Krzak
J, Claudill A, Smith P, Harris G,
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2019)

Os genes COLIAI e
COL1A2 s3ao os mais predomi-
nantemente afetados, mas estu-
dos revelaram que ocorrem muta-
¢oes em outros genes envolvidos
com biossintese de colageno que
também podem levar o feto a de-
senvolver a OI. (Tournis S, Dede
AD, 2018) No Brasil, estima-se
que atinge de 7:100000 indivi-
duos, sendo que o baixo indice
de massa Ossea ¢ a caracteristi-
ca crucial da patologia. (Brizola
E, Zambrano MB, Pinheiro BS,
Vanz AP, Félix TM, 2017)

O desenvolvimento
motor e progndstico de marcha
dessa condi¢do genética ¢ muito
particular e unico em cada por-
tador, pois avalia-se o tipo de
classificagdo que o individuo se
insere e delimita-se outros fato-
res atenuantes ou agravantes para
abordagem de tratamento, como

anormalidades esqueléticas que

'
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afetam diretamente os musculos
e/ou o sistema neuromuscular.
(Garman CR, Graf A, Krzak J,
Claudill A, Smith P, Harris G,
2019)

A classificagdo ¢ divida
em cinco niveis de acordo com as
caracteristicas da patologia. Cada
nivel contém caracteristicas cli-
nicas distintas que delimitam o
nivel de fun¢do e o prognoéstico
do portador. (Brizola E, Zambra-
no MB, Pinheiro BS, Vanz AP,
Félix TM, 2017)

O tipo I ¢ a forma mais
branda, com auséncia de fratu-
ras ou presenca de poucas, bem
como deformidades oOsseas dis-
cretas; O tipo II ¢ a forma mais
severa com extrema fragilidade
ossea, com maiores chances de
morte no neonatal. Ja o tipo 111,
apresenta maiores numeros de
fraturas e deformidades. O tipo
IV é uma forma moderada, no

qual o individuo pode ter me-
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nor quantidade de fraturas com
deformidade presente. Por fim,
o tipo V ¢ uma forma modera-
da com caracteristicas clinicas e
radiolégicas distintas. (Brizola
E, Zambrano MB, Pinheiro BS,
Vanz AP, Félix TM, 2017)

Portadores com tipo
IIT e IV apresentam prognosti-
co mais reservado em relacdo
a marcha quando comparados
aos portadores do tipo I, sendo
considerados fatores para esse
progndstico a alcance dos mar-
cos motores precocemente. Em
idades mais avangadas ha proba-
bilidade aumentada de evolugdo
para escoliose, de hastes intrame-
dulares. Adultos apresentam uma
disfungdo mais acentuada dos
aspectos motores em associacao
a dor ndo neuropdtica e presenga
de fadiga muscular. (Orlando G,
Villanueva RP, Ireland A, Reeves
ND, Javaid MK, 2020)

No ambito social, fami-

y
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liar e escolar os escores mostram
que os portadores estdo com ni-
veis funcionais fisicos abaixo
do esperado, por apresentarem
fraqueza muscular e presenga
de hipotonia muscular, alteragdo
emocional, repercutindo nega-
tivamente na qualidade de vida
dessas criangas. (Garman CR,
Graf A, Krzak J, Claudill A,
Smith P, Harris G, 2019)

O plano de tratamento
da OI ¢ iniciado no periodo pe-
rinatal, o tipo I e a forma mais
leve e tem melhores respostas
frente ao tratamento, o tipo II ¢
letal e ndo ha chance de sobrevi-
véncia pds nascimento, € 0s tipos
III e IV sdo formas de moderada
a severa ¢ a evolugdo frente ao
tratamento ¢ tardia. Alguns dos
tratamentos abordados ¢ o ma-
nejo ndo cirdrgico em conjunto
com tratamento fisioterapéutico,
manejo cirargico com hastes in-

tramedulares e manejo médico
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farmacoldgico para reduzir a ab-
sor¢do Ossea pelos osteoclastos.
(Orlando G, Villanueva RP, Ire-
land A, Reeves ND, Javaid MK,
2020)

Desta maneira, ¢ im-
portante entender o tipo da OI e
correlacionar com as disfungdes
motoras que essas criangas po-
dem apresentar, de forma a favo-
recer o desenvolvimento neurop-
sicomotor e a participagdo social
desses individuos.

Assim, o presente estu-
do, teve como objetivo discorrer
sobre o desenvolvimento motor
e marcha em criangas portadoras
da OI, abordando as repercussoes
dessa doenca no desenvolvimen-

to neuropsicomotor.

METODO

O presente estudo con-

sistiu em uma revisdo de lite-

ratura nas bases de dados da

HEALTH & SOCIETY

399



PUBMED, PMC Central, Scielo,
PeDro, Crochrane, Reaserach
Gate e Lilacs, publicados no pe-
riodo entre 2011 a 2020. O levan-
tamento na base de dados ocor-
reu no periodo entre fevereiro de
2021 e outubro de 2021.

Os descritores utiliza-
dos na pesquisa foram selecio-
nados conforme o Decs (Des-
critores em Ciéncias da Satde),
na lingua portuguesa: Diretrizes
pratica de tratamento; marcha em
criangas ¢ adolescentes; Defici-
éncia e Incapacidade; Desenvol-
vimento motor, com 0s respecti-
vos termos na lingua inglesa.

A selecdo de artigos
seguiu os seguintes critérios de
inclusdo: estudos de caso ou en-
saios clinicos que visavam o de-
senvolvimento motor e da marcha
em criangas ¢ adolescentes com
OI, com enfoque na avalia¢dao do
desempenho, estudos publicados

nos ultimos 10 anos, nas linguas
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portuguesa do Brasil e inglesa.
Foram excluidos estu-
dos de revisao sistematica ou me-
ta-analises, estudos com adultos
ou animais ¢ estudos de valida-

¢ao de escalas.

RESULTADOS

Os 35 artigos foram
identificados através da busca
nos Descritores em ciéncia da
satde (DECS), nos portais supra-
mencionados e com base nos cri-
térios do estudo, 10 artigos foram
incluidos na revisdo. O processo
de busca e selegdo dos artigos ¢

apresentado na figura 1 abaixo

Figura 1. Fluxograma eviden-
ciando a selecdo e critérios de
inclusdo e exclusdo dos artigos

inseridos no estudo
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Referéncias identificadas nas bases de dados

PubMed (n=27) e Scielo (n=8)

Estudos
selecionados
(n=10}

Estudos excluidos

Artigos elegiveis
{(n=10)

-

(n=25)

l

Estudos com
tratamento
medicamentoso

(n= &)
Artigos dg tratamento
cirirgico
(n=3)

Artigos de revisao
(n=2)

Artigos duplicados
(n=4)

Estudos com adultos
{n=6)
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No quadro 1 a seguir,
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estao descritos os artigos selecio-

nados e incluidos no estudo.

Autor Participantes Medidas avaliadas | Resultado
/(ano) (n)
Coélho, et.al | Estudo transversal Equilibrio  postural | No tipo Il a forca de
(2021) N = 50 individuos com olhos abertos e | preensao foi menor que no
Tipo | (n=11) fechados (plataforma | tipo | e IV. O equilibrio em
Tipo Il (n=21) Tipo de | ortostase com olhos
IV (n=18) Idade: 2 a forga), fungdo | fechados  teve piores
21 anos locomotora em | resultados do que com
ortostase (PEDI), | olhos abertos em individuos
mobilidade articular e | tipo Ill e IV. A mobilidade foi
forca de preensao | pior em pacientes com Ol
(dinambmetro). mais graves.
Montpeti et | Ensaio Clinico N= Escore de Bleck, | A deambulacao nas
al (2021) 88 individuos Tipo altura, peso e | criancas de 5 a 6 anos
| (n=32) Tipo Il mobilidade tiveram melhores
(n=33) Tipo resultados independente da
IV(n=26) maturidade esquelética, ~
Idade= 5 a 6 anos e dos 15 tipo | mostrou me
a 24 anos mobilidade, o tipo IV teve
resultados intermédios e o
tipo 1ll obteve resultados
abaixo da média.
Kruger et al Estudo Qualitativo Idade da primeira | Criangcas com Ol tipo Il
(2020) N=491 caminhada,  FAQ, | apresentam pior
Tipo | (n=219) 6MWT TC6 e FMS. prognostico para aquisicao

&
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Tipo Il (n=87)

Tipo IV (n=141)
Tipo V (n=17)

Tipo VI (n=10)

Tipo VII (n=4)

13 nao classificados

Idade=3 a 67 anos

de marcha em relacéo as
do tipo I.

Na FAQ variam sobre o
tipo de OI, com maior
fraqueza muscular no tipo
. Na FMS, o tipo |
evidencia uma marcha
independente e
necessidade de dispositivo
de auxilio no tipo Ill. No
6MWT quando
comparados aos  seus
pares, em todos os tipos
apresentaram menor

distancia percorrida.

Garman,
et.al (2019)

Estudo de controle de caso
nivel lIl.

Tipo | (n= 44)

N= 30 individuos controle
tipicamente em
desenvolvimento

Idade: 11 meses a 3 anos

MTL.

A velocidade, o]
comprimento, € o passo
melhoraram e o tempo de
suporte foi maior. O indice
de desvio de marcha foi
menor, e a rotagao externa
de quadril foi maior. Por fim
resultou em um menor
gasto de energia no

tornozelo.

*
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Veilleux Estudo controle Dinamémetro,  forca | Pacientes tipo IV tem forca
et.al (2017) | N=81 maxima, poténcia | normal em MMSS e déficit
Tipo | (n=27) maxima, funcional muscular em
Tipo IV (n=27) mecanografia, testes: | \ivj|, o pico de poténcia
27  individuos  controle oo desse tipo é 50% menor
pernas, salto multiplo
saudaveis de uma perna, Unico que no tipo I. A fraqueza
Idade: 7 a 21 anos salto de duas muscular  contribui  na
pernas, teste de | funcionalidade.
elevagao da cadeira e
teste de elevagdo do
calcanhar, teste de
preensdo manual
Badhyal, et | Estudo comparativo. Analise cinematica e | Os resultados mostraram
al (2017) N = 11 criancas cinética pelo | que os pacientes com Ol

Tipo IV (n=5)

Idade 7,8 + 1,79 anos,

E N=6 individuos saudaveis
Idade:9 + 1,79 anos

Protocolo de Helen
Hayes para
membros inferiores;

- Analise de marcha

quantitativa.

do tipo IV indicam uma
GRF com valores baixos
comparados com
individuos saudaveis. Os

métodos quantitativos na

marcha mostraram ser
eficaz na ajuda do
planejamento pré
operatorio.
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Moreira et | Estudo Velocidade de A terapia aquatica em
al (2015). Qualitativo pressao, conjunto com o estimulo
N = 92 individuos ritmo, tatil mostrou
Idade:30 a 37 anos duracao, melhora no
Tipos nao especificados direcao e ténus
frequéncia muscular,
dos propriocepgao
estimulos. e reduziu
contraturas.
Kuhn et al Ensaio MFMG, BAMF. O programa de
(2014) clinico tratamento
N = 53 individuos mostrou-se
Tipo | ( n=8) viavel com
Tipo lll (n=17) melhora da
Tipo IV (n=26) funcdo motora
Tipo V (n=2) dos
Idade: 9 a 24 anos participantes.
Montpetit et | Ensaio clinico Capacidade de | 6 individuos tipo Il
al (2015) N =41 individuos realizar realizaram  apenas 8
Tipo Il (n=17) transferéncias, atividades de forma
Tipo IV (n= 24) autocuidado( vestir- | independente, 23 tipo IV

Idade: 15 a 21 anos

se, higiene, ir ao
banheiro,
transferéncia da
cama, cadeira, vaso
sanitario, banheira e
carro) e

deambulacao

realizaram todas as
atividades sozinho e o
restante necessitou de
assisténcia. 20 individuos
tipo IV deambulam sem
auxilio e todos os tipo Il

necessitam de dispositivo.

t‘"';
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Moreira, Estudo piloto MFMG, goniémetria | 80% dos

et.al (2011) N =69 individuos participantes
Tipo | (n=30) possuem
Tipo Il (n=26) hipotonia, 76%
Tipo IV (n=13) apresentaram

Idade: 2 a 37 anos deformidade
em 0SSsos
longos, fatores
que interferem
diretamente na
marcha e

ortostatismo.

Legenda: Ol- Osteogénese imperfeita; MFMG- medida da fungdo motora bruta; BAMF- Avaliacdo
breve da fungdo motora; MTL- musculoesquelético dos comprimentos do tenddo muscular; GRF-forca
de reacao vertical do solo; AFR- Taxa anual de fraturas; DEXA- Dupla energia absortometria; CROls-
intervencbes ortopédicas e acompanhamento fisioterapico nos Centros de Referéncia para
Tratamento da Ol; AVD’S- Atividades de vida didria; ROM- marcha ou deformidade dssea com o grau
de for¢a muscular ou amplitude articular de movimento; FAQ- Questiondrio de Avaliagao Funcional ;
FMS- Escala de Mobilidade Funcional; 6MWT- Distancia percorria em teste de caminhada de 6 minutos

(m).

DISCUSSAO

A OI ¢ uma genética
que afeta os genes COLIAI e
COLI1A2 resultando numa baixa
sintese de colageno, com impacto
maior no tecido dsseo. Isso gera

distarbio no desenvolvimento

motor e marcha em criangas por-
tadoras da OI, dificultando o de-
senvolvimento neuropsicomotor
Brizola et.al (2017).

A velocidade da mar-
cha, tempo de apoio simples,
passada e comprimento do passo

¢ menor e o tempo de apoio du-

o

1
o
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plo foi maior no grupo OI quan-
do comprado a individuos com
desenvolvimento tipico, bem
como os movimentos de flexdo
de quadril, plantar e extensor de
joelho foram menores no grupo
OI. Tais observacdes foram ana-
lisadas por Garman et.al (2019)
em um estudo controle com 44
participantes com OI tipo I e 30
individuos com desenvolvimento
tipico, com idades de 11 meses a
3 anos.

A for¢a de reagdo du-
rante a marcha também foi menor
em individuos com Ol tipo IV em
relacdo aos individuos saudaveis,
de acordo com o estudo de Ba-
dhyal et al'” (2017). A analise da
marcha quantitativa e padrao de
movimento de membros inferio-
res foi baseada no protocolo de
Helen Hayes analisando os movi-
mentos cinematicos e cinéticos.
Ja Kuhn et al (2014) realizou um

ensaio clinico onde 53 individu-

&
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os com idade entre 9 4 24 anos
tem a funcdo cognitiva preserva-
da, e que através dos métodos de
medida da fun¢ao motora grossa
esses individuos sdo capazes de
responderem a comandos € con-
seguem realizar exercicios em
casa.

Estudos relatam que
possivelmente por meio de abor-
dagens terapéuticas como a fi-
sioterapia, medicamentos como
pamidronate e intervengdes or-
topédicas, os quadros de inca-
pacidade em individuos com OI
possam a melhorar. A incapaci-
dade pode ser contribuida pela
presenga hipotonia e deformida-
de Osseas levando na incapaci-
dade e dificultando na funciona-
lidade e na marcha Moreira et.al
(2011), assim como Montpetit
et.al (2015) que observou através
de um ensaio clinico avaliando a
capacidade de deambular, reali-

zar transferéncias e atividades de

L
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auto cuidado do dia a dia, que os
individuos tipo IV deambulam e
realizam todas as atividades sem
auxilio de forma independente,
diferente dos classificados no
tipo I1I que necessitam de auxilio
para deambular e realizaram ape-
nas oito das atividades abordadas
sem intervengao.

Os comprometimentos
sdo distintos entre os tipos de
OI, sendo correlacionado no es-
tudo de Coelho et al (2021). No
estudo os autores realizaram um
estudo transversal avaliando o
equilibrio por meio de platafor-
ma com olhos abertos e fechados,
forca de preensdo e mobilidade
articular com dinamémetro, de-
ambulagdo e funcdo locomotora
pelo questionario PEDI. Dos 50
participantes, 11 individuos que
tinham OI tipo I e realizaram o
teste de forca de preensdo tive-
ram melhores resultados que os

21 individuos com tipo III, no

&
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teste de equilibrio postural em
ortostase, nesse mesmo contexto
Veilleux et.al (2017) avaliou por
dinamometro , testes de salto,
forga e poténcia maxima, em seu
estudo controle que os individuos
tipo IV possuem forca muscular
normal em MMSS e 50% menor
que individuos tipo I em MMII,
o pico de forga foi 30% menor no
tipo I'V.

Ja Kruguer et.al(2020)
realizou uma coleta de dados de
idade, sexo, etnia, altura e uso
de dispositivos auxiliares em 491
participantes com idades varia-
das de 3 a 67 anos. Realizaram
o teste de mobilidade FMS e de
caminhada TC6, e analise da ha-
bilidade de caminhar pelo FAQ,
observaram que os com tipo III
tinham pior prognoéstico de mar-
cha que os do tipo I, 0 FAQ mos-
trou maior indice de fraqueza
muscular no tipo III, no FMS o

tipo I tem marcha independente e

y
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o tipo III necessita de dispositivo,
e 0 6 MWT mostrou que todos os
individuos tiveram pequena dis-
tancia percorrida.

Montpetit et al(2021)
em seu ensaio clinico, com 88
individuos avaliou escore de Ble-
ck, altura, peso e mobilidade de
criangas de 5 a 6 anos e de 15 a
24 anos. Observou que a deam-
bulagdo precoce obteve melhores
resultados com melhor mobilida-
de no tipo I e pior mobilidade no
tipo III. Concluiu- se densidade
Ossea, pode ser associada a mo-
bilizagdo precoce em ambiente
seguro, estimulos manuais cor-
porais e com velocidade, ritmo,
duracdo e direcdo variavel abor-
dada por Moreira et al (2015)
por meio de um estudo qualitati-
vo com 92 individuos. Todos os
individuos tiveram melhora na
adequacdo de tonus muscular,
reduziu contraturas e o uso da

terapia aquatica potencializou os

&
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resultados.
CONCLUSAO

Os estudos revisados
mostraram que os individuos
portadores da OI com classi-
ficacdes mais graves, tem pior
prognostico de marcha e déficit
de equilibrio causados pela fra-
queza muscular, além disso elas
apresentam maiores chances de
desenvolver deformidades dsseas
por imobilismo. A funcionalida-
de desses individuos é limitada,
comprometendo a velocidade e

comprimento da marcha .
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