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Ataxia Espinocerebelar tipo 3/Doenca de Machado-Joseph (DMJ) é doenca degenerativa, de

heranca autossémica dominante, comum em populacdes de origem portuguesa. Pertence a classe das
desordens genéticas chamadas de doencas da tripla repeticdo. A mutacédo original envolve a repetigéo
anormal do cédigo "CAG" no cromossomo 14q. A prevaléncia estimada no Brasil € de 1:100.000. Os
sintomas polimorfos aparecem entre 30 e 50 anos. A doenca Inicia-se com modifica¢cdes musculares,
alterac6es de marcha e equilibrio, ataxia, movimento involuntario de olhos e diplopia. O processo
degenerativo acomete diferentes regides e/ou fun¢gBes do sistema nervoso central e/ou periférico, entre elas
areas e vias responsaveis pelo controle motor da fonoarticulacéo e da degluticdo. Com o desenvolvimento
da doenca, a capacidade de comunicacdo e degluticdo vai se restringindo e a utilizacdo de métodos
alternativos passa a ser recurso importante. A intervencdo fonoaudiolégica nas altera¢gGes de degluticédo é
importante, pois na maioria dos casos a dificuldade de deglutir pode causar pneumonia aspirativa. O
Objetivo deste estudo é avaliar os efeitos de um programa de exercicios fonoterapicos, realizado em
pacientes com DMJ nos parametros da fonoarticulacdo, voz, degluticdo e qualidade de vida
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Objetivo da Pesquisa:

OBJETIVO PRIMARIO Avaliar os efeitos de um programa de exercicios fonoterapicos, realizado em
pacientes com ataxia espinocerebelar tipo 3 nos pardmetros da fonoarticulacéo, voz, degluticdo e qualidade
de vida.

Avaliacdo dos Riscos e Beneficios:
Segundo o pesquisador: RISCOS: Os riscos sdo minimos com leve desconforto nos exames que seréo
realizados e quebra de sigilo quanto aos dados coletados dos prontuéarios e dos questionarios

BENEFICIOS Uma vez que os pacientes serdo submetidos a avaliagdes, a queixa inicial relacionada a voz
elou a degluticdo poderdo ser minimizadas, podendo ocorrer também
uma melhora na qualidade de vida destes sujeitos.

Comentérios e Consideracdes sobre a Pesquisa:

Trata-se de estudo com o objetivo académico de Doutorado, vinculado ao Departamento de Neurologia da
Unifesp, Campus S&o Paulo, com orientagédo do prof. Orlando Barsottini

Co-orientadores: Fernanda Haddad e Leonardo Haddad - Departamento de Otorrinolaringologia e Cirurgia
de Cabeca e Pescoco -UNIFESP ;

José Luis Pedroso - Departamento de Neurologia Geral-UNIFESP;

Marina Padovani - Departamento de Fonoaudiologia - UNIFESP;

METODOLOGIA PROPOSTA Trata-se de um estudo prospectivo e longitudinal. A amostra envolvera 50
individuos de ambos os sexos, com idade entre 18 e 70 anos, com diagnostico de SCA3/DMJ confirmado
por teste genético ou individuo com ataxia e que tenha um parente de primeiro grau com teste genético que
confirme o SCA3/ DMJ, em acompanhamento no ambulatério de neurologia Geral e Ataxias da UNIFESP e
que preencham o TCLE (Termo de

Consentimento Livre e Esclarecido) (Anexo 1). Os pacientes dessa amostra serdo recrutados para avaliacdo
e tratamento fonoaudiologico do ambulatério de Neurologia Geral e Ataxias. Sera realizada a avaliagdo da
fonoarticulagdo baseado no protocolo Mayo Clinic (anexo 2), nasofibrolaringoscopia, videoendoscopia da
degluticdo (anexo 3), e por ultimo o paciente respondera a trés protocolos, sendo eles: qualidade de vida:
Health OrganizationQuality of Life Assessment (WHOQOL BREF) (anexo 4), Vivendo com Disartria (VcD)
(anexo 5) e o Quality of Life in Swallowing Disorders (SWAL QOL) (anexo 6).

Os pacientes serao reavaliados apos 12 sessdes de fonoterapia. Os pacientes serdo divididos, por
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meio de sorteio prévio ao tratamento, em dois grupos: Grupo Controle: pacientes nao submetidos a terapia
fonoaudiologia; Grupo Fonoterapia: pacientes submetidos a terapia fonoaudioldgica; Os participantes
realizardo um programa de abordagem fisiol6gica, com o uso de técnicas de esfor¢o vocal e monitoramento
da fala, uma vez por semana, totalizando 14 atendimentos, sendo o primeiro e Ultimo encontro para
avaliacao e reavaliagdo, com os mesmos procedimentos. O programa desenvolvido sera constituido de
exercicios variados para aumento de coaptacdo glética, sem interferéncia supraglética, tais como: ataques
bruscos em vogais e palavras, tempo méaximo de fonacdo em vogais sustentadas e sequéncias automaticas,
variacdo de frequéncia e intensidade, projecao vocal, sequéncias articulatérias e trechos de leituras. O
protocolo WHOQOL BREF, pretende avaliar a qualidade de vida de uma forma genérica e contém 26
questbes que estao distribuidas em quatro dominios: fisico, psicolégico, social e ambiental. Cada dominio é
composto por questdes cujas pontuagdes das respostas variam entre 1 e 5. O protocolo VcD diz respeito a
auto avaliagcdo do impacto da disartria na comunicagdo. Apresenta 50 itens distribuidos em 10 sessdes:
como a comunicacdo € influenciada por problemas de fala, como a comunicacéo € influenciada por
problemas de comunica¢édo na linguagem/cogni¢cdo, cansaco, como as emoc¢des, pessoas e situacdes
afetam a comunicacéo, situa¢des nas quais 0 paciente sente-se restrito, como na familia, vida social e
profissional, o que contribui para os problemas de comunicagdo, como a comunicacao esta afetada e quais
séo as diferentes estratégias usadas para melhorar a comunicacao. Ja o protocolo SWAL QOL pretende
pesquisar o quanto a disfagia interfere na qualidade de vida dos pacientes. Este protocolo apresenta 44
guestdes que avaliam 10 dominios: fardo, desejo, frequéncia dos sintomas, selecdo de alimentos,
comunicacdo, medo, saude mental, funcéo social, sono. O SWAL QOL também caracteriza as consisténcias
dos alimentos que os pacientes conseguem deglutir e auto classifica a salde em ruim, regular, boa, muito
boa e excelente. Os dados obtidos da avaliacéo clinica vocal, do protocolo WHOQOL BREF,

do protocolo VcD e do do protocolo SWAL QOL antes e apés a fonoterapia serdo comparados por meio de
andlise estatistica. Para a avaliacdo da fonoarticulacao cada paciente receberd instrucdo para relatar o
inicio dos sintomas de sua doenca ou sobre sua familia. Parte desse arquivo de som, constituido de cinco
segundos de fala espontéanea, sera selecionado aleatoriamente. Todos os pacientes serdo submetidos a
gravacao do Gestor Motor de Fala Alternada (GMFA) labial [pa]; ponta de lingua [ta]; base de lingua [ka];
laringea [a] e sequenciacdo dos sons [pataka], apés instrucdo para emitir repetidamente, o mais rapido e
durante o maior tempo possivel, em sua freqiiéncia e intensidade habituais. O avaliador fornecerd modelo
de como fazer a tarefa. Para
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andlise acustica da voz sera utilizado o programa do computador (VoxMetria-4.5, CTS Informética), na qual
avaliaremos as frequéncias médias fundamentais da vogal sustentada e as imagens espectrogréaficas
encontradas. Os dados obtidos na avaliacdo da fonoarticulagdo e acustica da voz pré e pds cirurgia seréo
comparados por meio de analise estatistica

Consideragdes sobre os Termos de apresentagao obrigatdria:
Documentos obrigatérios apresentados, cumprindo a Resol CNS 466/12
Cronograma apresentado adequadamente

Recomendacdes:
Nada consta

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequacdes:
Trata-se de respostas de pendéncias ao parecer original consubstanciado CEP n° 1.752.239 de 28/09/2017
, quanto aos seguintes questionamentos abaixo:

1) reformular o TCLE (deixar claro os procedimentos que serado realizados), explicar os exames e 0s
guestionarios o que significam e o que avaliam..... (ver no CEP Unifesp na assessoria técnica o modelo do
TCLE de acordo com a resol CNS 466/12) para adequagédo deste projeto - é necessario informar que o
termo esta sendo disponibilizado em 2 vias originais (néo usar a palavra "cépia"), uma para ficar com o
participante e outra para ficar com o pesquisador. - todas as folhas devem ser numeradas (ex: 1/4, 2/4, etc.)
as quais deverdo ser rubricadas pelo pesquisador e pelo participante da pesquisa no momento da aplicacdo
do TCLE. - separar o texto que se refere ao pesquisador dando informacfes ao participante (toda a parte
inicial), do texto (parte final) que se refere a declaracdo do participante de concordancia com o estudo
separar, por exemplo, com um

subtitulo: "Declaragéo do participante". - O termo "paciente" deve substituido pelo termo "participante da
pesquisa”, conforme definicdo disposta no item 11.10 da Resolugdo CNS n° 466 de 2012.]

Resposta: Novo TCLE apresentado adequadamente.

CEP-UNIFESP: PENDENCIA ATENDIDA

2) Rever a informacédo dada, no campo "Riscos"no formulario da plataforma brasil e no TCLE, que indica
gue a pesquisa ndo pode causar riscos. Conforme orientagdo da CONEP, lembramos que
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qualquer pesquisa com seres humanos pode causar algum risco, por minimo

Rerani ™

gue seja. No que diz respeito a esta pesquisa, por exemplo, 0s riscos sdo minimos com leve desconforto

nos exames que serao realizados e quebra de sigilo quanto aos dados coletados dos prontuéarios e dos

guestionarios
Resposta: Riscos adequados
CEP-UNIFESP: PENDENCIA ATENDIDA

Consideragdes Finais a critério do CEP:

O CEP informa que a partir desta data de aprovacdo, é necessario o envio de relatérios parciais

(anualmente), e o relatério final, quando do término do estudo.

Parecer acatado “ad ref’pelo coordenador

Este parecer foi elaborado baseado nos documentos abaixo relacionados:

Tipo Documento Arquivo Postagem Autor Situacéo
Informacdes Basicas| PB_INFORMACOES BASICAS DO _P | 27/11/2017 Aceito
do Projeto ROJETO 719437.pdf 18:44:59
Cronograma CRONOGRAMACORRIGIDO.pdf 27/11/2017 |Giovana Lucia Aceito

18:44:19 | Azevedo Diaféria
Outros DECLARACAOECORRECOES271117.pf 27/11/2017 |Giovana Lucia Aceito
df 18:40:26 | Azevedo Diaféria
Projeto Detalhado/ |PROJETOATAXIA271117.pdf 27/11/2017 |Giovana Lucia Aceito
Brochura 18:38:27 | Azevedo Diaféria
Investigador
Declaracéo de declaracao.pdf 28/10/2017 |Giovana Lucia Aceito
Pesquisadores 18:05:58 | Azevedo Diaféria
TCLE / Termos de | TCLE.pdf 28/10/2017 |Giovana Lucia Aceito
Assentimento / 18:03:43 | Azevedo Diaféria
Justificativa de
Auséncia
Folha de Rosto folh_de_rosto.pdf 29/08/2016 |Giovana Lucia Aceito
18:16:34 | Azevedo Diaféria

Situacéo do Parecer:

Aprovado

Necessita Apreciacdo da CONEP:

Né&o
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SAO PAULO, 06 de Dezembro de 2017

Assinado por:
Miguel Roberto Jorge

(Coordenador)
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