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Avaliacdo Da Massa 6ssea Em Pacientes Pediétricos Com Epidermadlise Bolhosa Congénita
CASTRO LC; GANDOLFI L; NOBREGA YK; PRATESI R

Introducdo. A epidermdlise bolhosa (EB) constitui-se em um grupo de doencas genéticas raras do
tecido conjuntivo que cursam com formacdo de bolhas na pele e mucosas apOs traumas
mecanicos minimos. Os objetivos desse estudo foram avaliar a densidade mineral 6ssea (DMO)
de pacientes pediatricos com EB e pesquisar pardmetros clinico-biogquimicos correlatos a massa
Ossea dos mesmos. Metodologia. Foram estudados 14 pacientes com EB (8 fem; 10,6+3,5 anos) e
42 controles saudaveis (23 fem; 9,9+3,1 anos) quanto a antropometria, 25-hidroxi-vitamina D
(250HD), e DMO de coluna lombar (DMO-L1L4) e de corpo tota. Individuos com EB foram
classificados de acordo com o padréo de mobilidade fisica e realizaram avaliagdo bioquimica
osteometabdlica complementar. Seis pacientes apresentavam EB simplex (EBS) e 8 a forma
distréfica recessiva (EBDR). Resultados. As concentragdes séricas de 250HD e a DMO de corpo
total ndo foram estatisticamente diferentes entre os grupos EB e controle, e entre os grupos EBS
e EBDR. O grupo EBDR (mais gravemente afetado) apresentou menores escores-Z de estatura (-
2,3t1,3), peso (-3,8£1,8) e DMO-L1L4 (-1,940,9) quando comparado ao EBS (0,1+1,0,
p=0,004; -0,2+0,9, p=0,0008; -0,4£0,6, p=0,0052, respectivamente). Dois pacientes com EBDR
apresentavam fraturas vertebrais. No grupo EB, encontrou-se correlacdo significativa entre
menor mobilidade e menores escores-Z de estatura, peso e DMO-L1L4. Conclusdo. A
osteoporose clinica pode manifestar-se em idade pedidtrica em pacientes com EBDR. A
gravidade da doenca, o perfil nutricional e o grau de mobilidade sdo parédmetros clinicos
correlacionados a0 padrédo da massa Ossea trabecular de criangas e adolescentes com formas
generalizadas de EB.
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