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Resumo: INTRODUGCAO: A Osteogénese Imperfeita é uma doenca genética, caracterizada por fragilidade
0ssea, osteopenia e fraturas que podem evoluir com graves deformidades Osseas e limitagcBes
funcionais que podem comprometer severamente a qualidade de vida dos pacientes. Apesar da
falta de estudos epidemiol 6gicos, estima -se que cerca de 12 mil pessoas convivam com a doenca
no Brasi.OBJETIVOS: Avadiar o perfil epidemiolégico dos pacientes com osteogénese
imperfeita em um hospital de referéncia para diagnostico e tratamento de doencgas raras no estado
do Ceara e avdiar a evolucdo desses pacientes apOs introducdo do Pamidronato
Dissodico.METODOS: Estudo descritivo de 77 criancas em um centro de referéncia em
Fortaleza-CE, realizado de setembro de 2000 a setembro de 2016. Os dados foram coletados
utilizando o programa Excel 2007.RESULTADOS: Das 77 criangas analisadas, 37 sdo do sexo
masculino e 40 do sexo feminino. O primeiro evento de fratura ocorreu antes do primeiro ano de
vida em 72 % das criangas, destas 35 % ocorreram durante o parto. Apenas um evento de fratura
ocorreu antes do parto. A introducdo da terapia com Pamidronato Dissodico mostrou-se bastante
efetiva em relacéo a reducéo do nimero de fraturas, bem como na melhoria da qualidade de vida
das criancas acompanhadas. CONCLUSAO: A realizac0 de estudos epidemiol 6gicos acerca da
Osteogénese Imperfeita € fundamental para aprimorar os tratamentos oferecidos, bem como para
avaiar as melhorias na qualidade de vida dos pacientes ap0s a introducdo da terapia com
Pamidronato Dissddico, mostrando ser possivel modificar a historia natural dos portadores da
doenca .. Desse modo, a ocorréncia de estudos novos possibilitara o reconhecimento e
intervencdo precoces, a fim de minimizar os principais danos da doenca, como fraturas e dor
0ssea, melhorando, assim, o prognéstico da doenca.
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