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OLIVEIRA JGDAMO. Avaliacdo da Qualidade de Vida em Pacientes com
Polineuropatia Amiloidotica Familiar. [trabalho de conclusdo de curso]. Salvador,
Bahia: Faculdade de Medicina, Escola Bahiana de Medicina e Satde Publica; 2022.

RESUMO

INTRODUCAO: As amiloidoses sdo doencas causadas pela deposicdo de fibrilas
amiloides em orgdos e tecidos. Um subgrupo dessas patologias é associado a uma
mutacdo do gene da Transtirretina, uma proteina produzida pelo figado. Ela, quando
mutada, pode causar uma serie de afeccdes, inclusive uma manifestacdo neuroldgica,
chamada Polineuropatia Amiloiddtica Familiar (PAF). A PAF é uma doenca rara,
progressiva e incuravel, capaz de causar grande impacto na qualidade de vida dos doentes.
Um dos instrumentos capazes de avaliar essa qualidade de vida é o Norfolk QOL-DN,
recentemente validado para uso em portugués brasileiro. OBJETIVOS: Avaliar a
qualidade de vida em pacientes com Polineuropatia Amiloidética Familiar; Caracterizar
a amostra do estudo segundo variaveis biol6gicas e sociodemograficas. METODOS:
Trata-se de um estudo observacional e transversal, de carater descritivo, com dados
primarios de pacientes com diagndéstico confirmado de PAF, recrutados por conveniéncia
no ambulatério de Doencas Neuromusculares da Clinica Bahiana Salde, e coletados no
periodo de 2021. Foram coletadas varidveis socioculturais e seis escores gerados através
do questionario Norfolk QOL-DN (Neuropatia Autondmica; Neuropatia de Pequenas
Fibras; Sintomas; Atividades da Vida Diaria; Capacidade Fisica/Neuropatia de Grandes
Fibras; Escore Total de Qualidade de Vida Afetada). Os dados advindos de varidveis
quantitativas foram analisados e expressos em meédias/medianas, de acordo com a sua
distribuicdo, bem como desvios-padréo/intervalo interquartil; e os dados advindos de
variaveis qualitativas foram analisados e expressos quanto a valores relativos e absolutos.
RESULTADOS: No periodo de julho de 2021 a dezembro de 2021, foram coletados
dados de 16 pacientes, com idade média de 56,19 anos (£ 15,94 anos) e 9 (56,3%)
individuos do sexo masculino. Desses, 6 (37,5%) ndo declararam sua etnia; 5 (31,3%)
eram pardos; 3 (18,8%) eram pretos e 2 (12,5%) eram brancos. O escore de neuropatia
autondmica, o escore de neuropatia de grandes fibras e o escore total de qualidade de vida
afetada obtiveram médias, respectivamente, de 4,19 (+ 4,23), 30 (+ 28,4) e 64,81 (z
61,32). Foi dividida a amostra em 2 faixas etarias, acima e igual ou abaixo da média de
idade (56,19), e foi aplicado teste-T de Student, que demonstrou que a média dos escores
previamente citados é semelhante em ambas as faixas etarias - escore total de qualidade
de vida afetada (t(11,2) = 0,651; p = 0,523); escore de neuropatia autonémica (t(10,4) =
0,296; p = 0,773); escore de neuropatia de grandes fibras (t(14) = 0,344; p = 0,736.. O
escore de neuropatia de pequenas fibras, o escore de sintomas e o escore de atividades de
vida diaria obtiveram medianas, respectivamente, de 3 (intervalo interquartil: 0;8,75), 10
(intervalo interquartil: 4,25;22), 2 (intervalo interquartil: 0;15,25). CONCLUSAO:
Dentre a amostra, todos 0s pacientes apresentaram prejuizo na qualidade de vida. Apesar
de ser uma doenca crénica e progressiva, nao se verificou diferenca na diminuicdo da
qualidade de vida com a progressédo de idade.

Palavras-chave: Polineuropatias Amiloides Familiares. Qualidade de Vida. Norfolk.



OLIVEIRA JGDAMO. Evaluation of Quality of Life in Patients with Familial
Amyloid Polyneuropathy. [monograph]. Salvador, Bahia: Medical School, Escola
Bahiana de Medicina e Saude Pablica; 2022.

ABSTRACT

INTRODUCTION: Amyloidosis are a group of diseases caused by deposition of
amyloid fibrils. A subgroup of those pathologies is associated with a gene mutation,
relative to the Transthyretin, a protein produced in the liver. That protein, when mutated,
may cause a series of affections, including a neurological manifestation, called Familial
Amyloid Polyneuropathy (FAP). FAP is a rare, progressive and uncurable disease,
capable of causing great impact in patients’ quality of life. OBJECTIVES: To evaluate
quality of life in patients with Familial Amyloid Polyneuropathy; to characterize the
sample regarding biological and sociodemographic variables. METHODS: This is a
observational, transversal and descriptive study, based on primary data from patients with
confirmed diagnosis of FAP, recruited by convenience at the ambulatory of
Neuromuscular Diseases, on Clinica Bahiana Saude, and collected in the year of 2021.
There were collected sociodemographic and biological variables and six scores generated
by the Norfolk QOL-DN questionnaire. (Autonomic Neuropathy; Small-fiber
Neuropathy; Symptoms; Daily-life Activities; Physical Capacity/Large-fiber Neuropathy
and Total Affected Quality of Life Score). Quantitative data were analysed and expressed
in  means/medians, according to their distribution, as well as standard
deviations/interquartile range; and qualitative data were analysed and expressed in
relative and absolute values. RESULTS: In the period between July of 2021 and
December of 2021, there were collected data from 16 patients, with a mean age of 56,19
years (+ 15,94 years) and 9 (56,3%) of them were male. From those, 6 (37,5%) have not
declared their race; 5 (31,3%) were brown; 3 (18,8%) were black and 2 (12,5%) were
white. The autonomic neuropathy score, large-fiber neuropathy score and total affected
quality of life score had means, respectively, of 4,19 (z 4,23), 30 (+ 28,4) and 64,81 (=
61,32). The sample was divided in two age groups, by the mean age (56,19), older or
youger, and it was applied Student’s t-test, which has demonstrated that the previously
cited scores has a similar mean - total affected quality of life score (t(11,2) = 0,651; p =
0,523); autonomic neuropathy score (t(10,4) = 0,296; p = 0,773); large-fiber neuropathy
score (t(14) = 0,344; p = 0,736). The small-fiber neuropathy score, the symptoms score
and the daily-life activities score had medians, respectively, of 3 (interquartile range:
0;8,75), 10 (interquartile range: 4,25;22), 2 (interquartile range: 0;15,25).
CONCLUSION: In our sample, all patients had quality of life prejudice. Despite of being
a chronic and progressive disease, it was not found any difference at quality of life
decrease with age progression.

Keywords: Familial Amyloid Polyneuropathy. Quality of Life. Norfolk.
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1 INTRODUCAO

As amiloidoses constituem um grupo de doencas causadas pela deposicdo de fibrilas
amiloides insolGveis em diversos orgdos e tecidos, de diversas etiologias, incluindo
principalmente as toxicas e genéticas.! Existe um subgrupo de amiloidoses genéticas as
quais estdo associadas a mutacdo do um gene da transtiretina (TTR), uma proteina
produzida no figado e plexo cordide, responsavel por carrear tiroxina e proteina ligadora
de holo-retinol nos fluidos.? Dentro deste grupo, existe a Polineuropatia Amiloidética
Familiar (PAF), o espectro da manifestacdo neuroldgica de amiloidose que atinge cerca
de 30 paises no mundo, sendo mais comum em Portugal, Japdo, Suécia e Brasil.>* Apesar
disso, uma série de casos global publicada em 2019 descreveu que nesses paises
concentram apenas 18% dos casos de PAF no mundo, e que a concentracdo de PAF em
outros paises tem crescido nos Gltimos anos.® No Brasil, a PAF é considerada uma Doenca
Rara, vez que afeta menos de 65 pessoas a cada 100 mil individuos, com a sua prevaléncia

ainda parcialmente desconhecida, mas estimada em cerca de 5000 casos.®’

A PAF pode ser causada por diversos tipos de mutacdes no gene da transtiretina, o que
implica em diferentes fendtipos em cada tipo de mutagéo. Essas mutagdes podem ocorrer
em cerca de 100 pontos, de forma simples, dupla ou como delecdo; em que, muitas vezes,
ndo existe historia familiar prévia — ainda que se mantenha na familia apos a primeira
mutacdo.® A mutacdo mais comum é a chamada Val30Met, descoberta em Portugal em
1952, e outros focos foram descritos posteriormente no Japdo e na Suécia.>! Essa
mutacdo consiste em uma troca do aminoacido valina na posicdo 30 da sequénciada TTR,
por uma metionina.'? A apresentacdo inicial dessa mutacdo costuma ser de uma
polineuropatia de fibras finas, portanto sensitiva, com envolvimento autonémico, em
padrdo distal (em bota e luva), evoluindo em sentido proximal — porém isso pode ser
inicialmente como uma polineuropatia de fibras grossas, portanto motora, principalmente

na PAF de mutacdo Val30Met que se instala tardiamente.*3

O rastreio da PAF ¢, normalmente, feito utilizando o Neuropathy Impairment Score (NIS)
— em traducdo livre para o portugués, escore de prejuizo por neuropatia; suspeitado
juntamente a casos familiares ou epidemiologia local.'* O diagndstico definitivo da PAF
é dado com teste genético e/ou com biopsia de tecidos com presenca de deposito amiloide,
sendo essa Ultima menos utilizada ultimamente na pratica clinica, devido a pouca

praticidade de sua realizaco.>'® Hoje, ha um debate sobre a terapia para PAF dever ou



ndo se restringir apenas aos pacientes sintomaticos, vez que as familias costumam ser
testadas juntamente, e acabam descobrindo mutacGes em pacientes assintomaticos.!’
Existem duas terapias bem estabelecidas, e outras em desenvolvimento, sendo essas 0
transplante hepético, eliminando a origem da transtiretina mutada; e drogas
estabilizadoras da transtiretina, como o Tafamidis meglumine.'®%° E importante ressaltar
que a PAF é o diagnostico neuroldgico de uma amiloidose que atinge outros sistemas e
orgdos, principalmente o coragédo, por isso a mortalidade por PAF ndo necessariamente
se deve a faléncia de funcdo neuronal/desenervacao respiratoria, como muitas outras

neuropatias.?!?2

Em sendo uma doenca progressiva e pouco previsivel, a PAF é capaz de afetar com muita
facilidade a qualidade de vida dos pacientes portadores, com formacdo de Ulceras,
disfungdo motora e sensitiva — nesse sentido, surge a necessidade de realizar um
tratamento precoce e acompanhamento ativo e multidisciplinar para esses pacientes.?*2*
Diversos estudos foram realizados, incluindo estudos comparativos que avaliam
qualidade de vida em pacientes polineuropatas e cardiopatas.?®>?® Em 2014, o Norfolk
Quality of Life — Diabetic Neuropathy (QOL-DN), um questionério criado para avaliar
qualidade de vida em polineuropatia diabética, foi validado para avaliar a qualidade de
vida em pacientes com PAF.?® Esse questionario pode ou ndo ser autoaplicavel, e avalia
as percepcdes do paciente em relacdo a déficits em 5 dominios — neuropatia de grandes
fibras, ou comprometimento motor; neuropatia de pequenas fibras, ou comprometimento
sensitivo; atividades de vida diaria; sintomas; e neuropatia autonémica — gerando, por
fim, um escore total de qualidade de vida afetada.?’” Recentemente, o Norfolk QOL-DN
foi validado para uso em portugués no Brasil, podendo ser um instrumento promissor para

avaliacdo da qualidade de vida dos pacientes com PAF.



2 OBJETIVOS
2.1. Objetivo primario
Avaliar a qualidade de vida em pacientes com Polineuropatia Amiloidotica Familiar.
2.2 Objetivo secundario

Caracterizar a amostra do estudo segundo variaveis bioldgicas e sociodemogréficas.



3 METODOS

Trata-se de um estudo observacional e transversal de carater descritivo, com base em
coleta de dados primarios, sendo um recorte de um projeto maior, intitulado “Rede
nAcional de doengas raRAS (RARAS)”.

3.1 Populacdo recrutada e critérios de elegibilidade

Foram convidados todos os pacientes com diagnostico de Polineuropatia Amiloidotica
Familiar (PAF), em acompanhamento ativo no ambulatério de Doengas Neuromusculares
da Clinica Bahiana Saude, atendidos durante o ano de 2021. O processo de amostragem
foi, portanto, do tipo conveniéncia, sem realizacdo de calculo amostral, em sendo uma
pesquisa realizada com pacientes portadores de Doenca Rara. Pacientes com diagndstico

dibio de PAF foram excluidos do estudo.

A saber, o diagndstico definitivo de PAF € dado por: analise de DNA com a presenca de
mutacdo no gene TTR e quadro clinico compativel (CID-10: E85.1).

3.2 Instrumento de pesquisa, variaveis coletadas e procedimentos de coleta de dados

A fim de determinar a qualidade de vida dos pacientes com PAF, foi utilizado um
questionario nao auto-aplicavel, automatizado e validado para essa condicdo, intitulado
Norfolk QOL-DN (Quality of Life — Diabetic Neuropathy) (Apéndice 1). Este questionario
se divide em 2 partes. A primeira parte do questionario é formada por 7 perguntas
referentes aos sintomas caracteristicos da PAF. Em seguida, ha 28 itens com resposta do
tipo Likert acerca das atividades de vida diaria do paciente, e como elas foram afetadas
pela doenca nas 4 semanas prévias a aplicacdo do questionario. Sdo gerados, diretamente
pelo sistema e variando positivamente seguindo a quantidade de respostas positivas do
paciente, ao final do questionario, 6 escores, 0s quais correspondem aos dados a serem

avaliados neste estudo. Foram, portanto, 6 variaveis quantitativas e discretas:

e Neuropatia Autondmica;

¢ Neuropatia de Pequenas Fibras;

e Sintomas;

e Atividades da Vida Diéria;

e Capacidade Fisica/Neuropatia de Grandes Fibras;
e Escore Total de Qualidade de Vida Afetada.



A aplicacdo do questionario foi realizada através de entrevista com o paciente, sendo esta
presencial ou telepresencial. Previamente a aplicacdo, o participante foi explicado sobre
a pesquisa na integra, seus impactos futuros; além de aplicado e assinado o Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) (Anexo A). Tambem foram coletadas nesse
momento os dados socioculturais desse paciente, sendo eles expressos pelas variaveis:
qualitativas nominais, sexo e etnia; quantitativa discreta, idade. O questionério e seus
dados estdo sediados na plataforma TPValue, ofertada pelo projeto guarda-chuva (Rede
nAcional de doencas raRAS (RARAS)), sendo o uso da plataforma seguro. A fim de
garantir o sigilo dos participantes do estudo, ndo houve nenhum tipo de identificagio
pessoal entre os dados coletados, os quais foram posteriormente submetidos a analise

pelos pesquisadores.
3.3 Andlise estatistica:

As variaveis quantitativas foram expressas em médias aritmética ou mediana; bem como
em desvios-padrdo ou intervalo interquartil, a depender da sua distribuicdo normal. O
pressuposto de normalidade das variaveis quantitativas foi analisado pelo teste de
Kolmogorov-Smirnov. Também foi utlizado o teste-T de Student nas variaveis
quantitativas de distribuicdo normal, dividindo a amostra em duas faixas etarias, de
acordo com a média de idade. J& os dados qualitativos foram expressos em valores
absolutos e relativos, através do célculo da proporcéo por categoria das variaveis. Todos
os calculos foram realizados através do programa SPSS versdo 24.0 para Windows.

3.4 Aspectos éticos:

O projeto s6 foi iniciado ap6s aprovacdo no Comité de Etica em Pesquisa da EBMSP, de
CAAE 33970820.0.3042.5544 (Anexo B). Os participantes assinaram o termo de
consentimento livre e esclarecido (TCLE). O estudo foi conduzido de acordo com a
resolucdo do CNS 466/12. O TCLE foi disponibilizado antes da incluséo do individuo ao
estudo, tomando-se cuidado para esclarecer todas as duvidas do participante. As
informacdes coletadas foram armazenadas em banco de dados geral, em dispositivo
eletronico local, sob responsabilidade exclusiva do pesquisador assistente Jodo Gustavo
dos Anjos Morais Oliveira e da sua orientadora, Dra. Marcela Camara Machado Costa, e
somente a equipe envolvida na pesquisa teve acesso a eles, segundo o Oficio Circular N°
2/2021/CONEP/SECNS/MS. Esses dados ficardo armazenados por 5 anos apds o término

da pesquisa, de acordo com a determinacdo da Resolucdo n°® 466/12, e apds isso serdo



descartados. Haverd manutencdo do sigilo e da privacidade dos participantes e de seus
dados durante todas as fases da pesquisa e posteriormente na divulgagdo em eventos ou

publicaces cientificas.



4 RESULTADOS
4.1 Caracteristicas sociodemograficas da amostra

Nesse estudo, foram entrevistados 16 pacientes acompanhados no ambulatério de
Neuromuscular da Clinica Bahiana, no periodo compreendido entre julho e dezembro de
2021, apresentando idade média de 56,19 anos (x 15,94 anos). Desses, 9 pacientes
(56,3%) eram individuos do sexo masculino e nenhum paciente optou por ndo declarar o
sexo. 6 pacientes (37,5%) ndo declararam sua etnia, 5 (31,3%) eram pardos, 3 (18,8%)

eram pretos, e 2 (12,5%) eram brancos. (Tabela 1)

Tabela 1. Caracteristicas clinicas da amostra de pacientes. Salvador, Bahia, 2021.

Variaveis N (%)
N=16
Idade (anos) (M + DP) 56,19 + 15,94
Sexo masculino 9 (56,3%)
Etnia
N&o declarada 6 (37,5%)
Parda 5 (31,3%)
Preta 3 (18.8%)
Branca 2 (12,5%)

Fonte: Dados dos proprios pesquisadores.

M — média; DP — desvio padrdo.
4.2 Descriminacédo dos dados gerados pelo Norfolk QOL-DN

Os escores de neuropatia autondmica, neuropatia de grandes fibras, e escore total de
qualidade de vida afetada se distribuiram de forma normal entre os pacientes, atestado
através do teste de Kolmogorov-Smirnov, com significancia, respectivamente, de 0,06;
0,2 e 0,059. O escore de neuropatia autonémica obteve média de 4,19 (x 4,23) e 0 escore
de neuropatia de grandes fibras obteve média de 30 (+ 28,4). Ja o escore total de qualidade
de vida afetada, calculado ao final do estudo, obteve média de 64,81 (x 61,32),

distribuindo-se da seguinte forma na amostra (Figura 1).



Figura 1. Distribuicdo do escore total de qualidade de vida afetada. Salvador,
Bahia, 2021.
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Fonte: Dados dos proprios pesquisadores.

O teste-T de student foi aplicado para comparar duas faixas etarias divididas pela média
de idade (56,19) obtendo a média dos escores de neuropatia autonémica, neuropatia de
grandes fibras e escore total de qualidade de vida afetada nesses dois grupos. Foi
constatado que a média dos dois grupos sdo semelhantes para todas os escores — escore
total de qualidade de vida afetada (t(11,2) = 0,651; p = 0,523); escore de neuropatia
autondmica (t(10,4) = 0,296; p = 0,773); escore de neuropatia de grandes fibras (t(14) =
0,344; p =0,736). (Tabela 2)

Tabela 2. Médias dos escores entre os dois grupos de faixas etarias. Salvador,
Bahia, 2021.

Faixa etaria. =~ ETQDA (M + ENA (M +  ENGF (M*DP)

em anos (%) DP) DP)
> 56 (56,3%) 73,11 (£ 77,93) 4,44 (£5,52) 32,22 (+ 35,01)
< 56 (43,7%) 54,14 (+ 32,66) 3,86 (+ 1,95) 27,14 (+ 19,10)

Fonte: Dados dos proprios pesquisadores.
M — média; DP — desvio padrao; ETQDA — escore total de qualidade de vida afetada; ENA —

escore de neuropatia autonomica, ENGF — escore de neuropatia de grandes fibras.

Referente aos escores de neuropatia de pequenas fibras, sintomas e atividades de vida
diaria ndo houve distribuicdo normal, respectivamente com sig. 0,009; 0,018; e 0,001. O



escore de neuropatia de pequenas fibras obteve mediana de 3 (intervalo interquartil:
0;8,75); 0 escore de sintomas obteve mediana de 10 (intervalo interquartil: 4,25;22); e 0
escore de atividades de vida diaria obteve mediana de 2 (intervalo interquartil: 0;15,25).
(Figura 2).

Figura 2. Distribui¢do percentual do escore de atividades de vida diaria. Salvador,
Bahia, 2021.
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Fonte: Dados dos proprios pesquisadores.



10

5 DISCUSSAO
5.1 Sumario dos principais resultados da escala

No presente estudo, foi avaliada a qualidade de vida de pacientes, em seguimento para
Polineuropatia Amiloidotica Familiar, recrutados durante o ano de 2021, por
conveniéncia, utilizando como instrumento de avaliagdo a escala Norfolk QOL-DN.
Todos os pacientes apresentaram alguma qualidade de vida afetada, pontuando
minimamente em algum dos escores ou em diversos escores, com grande prejuizo de
funcdo. Outros estudos demonstram que a qualidade de vida dessa populacdo €
normalmente afetada, atestadamente pela escala Norfolk QOL-DN ou por outros
instrumentos.?® Possivelmente, essa qualidade de vida tem maior declinio pois a PAF,
sendo uma doenca rara, tem maior atraso diagndstico, aléem de poucos tratamentos
estabilizadores de doenca e nenhum tratamento curativo; inserindo o doente em um

contexto de maior suscebilidade.?

A média de escore total de qualidade de vida afetada, resultado final obtido através da
escala Norfolk QOL-DN, foi mais alta do que a esperada em individuos higidos descritos
na literatura, e a principal alteracdo presente na amostra foi no escore de grandes fibras.
Essas grandes fibras, ou fibras grossas, sdo responsaveis por mediar a inervacdo motora
e parte da inervagéo sensitiva, como o tato epicritico, e a propriocepcio.®*3! No Brasil, a
PAF tem como causa mais comum a mutacdo do gene Val30Met, cujo fendtipo
apresentado, ao decorrer da doenca, € de disfuncdo motora distal, por desmielinizacéo das
fibras grossas, e perda de capacidade de manejar objetos e realizar movimentos finos. >
Nesse sentido, existe um prejuizo grande na qualidade de vida, por perda da
independéncia do paciente, se tornando necessario o auxilio externo, progredindo desde
a presenca de um cuidador intermitente, com a possivel necessidade de dispositivos e

oOrteses, até a dependéncia total.
5.2 Consideracdes inerentes a amostra

Dentre a amostra, houve heterogeneidade de faixa etaria, porém, ao dividir em 2 grupos
de acordo com a media de idade, constatou-se que a média do escore total de qualidade
de vida afetada nédo teve distingéo significativa. Apesar de existirem poucos estudos que
avaliem a qualidade de vida em pacientes com PAF com o Norfolk QOL-DN como
instrumento primario, um estudo realizado em Portugal, com uma amostra de 61 pacientes

com PAF, especificamente de mutacdo Val30Met, demonstrou que ao decorrer da idade,
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a média do escore total de qualidade de vida afetada elevou-se.?® Em contrapartida, um
ensaio clinico randomizado que buscava avaliar o tratamento por Patisiran, um agente
terapéutico por interferéncia de RNA, demonstrou em sua avaliacdo em T1 (antes da
administracdo do medicamento), uma média semelhante de escore total de qualidade de
vida afetada em todas as idades.® E possivel que, no presente estudo, a semelhanca da
média do escore total de qualidade de vida afetada entre as faixas etarias seja devido ao
tipo de mutacdo génica, provavelmente distinto entre os pacientes, podendo demonstrar
a sintomatologia em cronologias diferentes, ainda que de forma semelhante. Uma outra
possibilidade é de que alguns pacientes mais idosos tiveram mais facilidade de acesso ao
tratamento disposto no Brasil, por uso de Tafamidis meglumina, provavelmente

estabilizando o seu quadro clinico e os déficits de qualidade de vida.

A amostra coletada era homogénea quanto a sexo, idade e raga, em consoancia com a
literatura brasileira. No Brasil, a PAF é considerada uma doenca rara, ainda que seja uma
das regides em todo mundo com maior prevaléncia dessa condi¢do.53 Isso
provavelmente advém da historia brasileira com a colonizacdo portuguesa, local de
grande expressdo de PAF, sendo que as regides do Brasil com mais reportes de PAF sédo
do interior, em cidades com ascendéncia portuguesa bem desenvolvida.®>3¢ O interessante
dessa amostra é que a maioria dos pacientes advém do interior da Bahia, tendo uma
proporcéo grande de pacientes com parentésco, inclusive sob casamento consanguineos,
fator que pode ter precipitado o aparecimento das mutages no gene da Transtirretina.®’
A Bahia € um dos estados com o IDH médio mais baixo do Brasil (0,660), sendo o 22°
no Ranking brasileiro.%® O interior da Bahia tem um IDH médio ainda menor que o
restante do estado, de forma que a qualidade de vida nessas regies é provavelmente
menor que o restante. Nesse sentido, os residentes dessa regido podem ter ainda mais
dificuldade de acesso a ferramentas de melhoria de qualidade de vida, reportando maiores

problemas.
5.3 Consideracdes acerca das variaveis e da escala

O uso de escalas para determinacio de qualidade de vida ndo ¢ algo novo.® No contexto
das polineuropatias, vem sido feito ha mais de 2 décadas, principalmente sendo dedicado
ao0s pacientes com neuropatia diabética, um dos mais comuns tipos de polineuropatia.*°
A Norfolk QOL-DN surgiu em 2005, como uma op¢ao em contraste com outras escalas

ja existentes, como a Neuropathy Impairment Score (NIS), por ser uma escala com
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potencial para autoaplicacdo e sensivel para as diferentes afec¢fes possiveis dos nervos
de pacientes com Neuropatia Diabética.*'? Posteriormente, esse questionario foi
validado em outras populacbes, bem como para uso em outras doencas, incluindo a

Polineuropatia Amiloidética Familiar.?643

Essa escala avalia lesdo em todos os 3 principais tipos de fibras nervosas, obtendo scores
de: neuropatia autondmica, avaliando a presenca de sinais/sintomas gastrointestinais,
cardiovasculares e respiratorios; neuropatia de pequenas fibras, avaliando a presenca de
sinais/sintomas sensitivos termodlgicos; e neuropatia de grandes fibras, avaliando a
presenca de sinais/sintomas motores e sensitivos tateis.** Juntamente a isso, avalia
também a presenca de sintomas outros, como queimacao e dorméncia; além de problemas

nas atividades de vida diaria.*®
5.4 Limitacdes do estudo

O presente estudo apresentou certas limitagcdes, uma vez que buscou analisar pacientes
com uma condicdo rara, por amostragem de conveniéncia. A coleta unicéntrica desses
dados pode ter prejudicado a avaliacdo do panorama desses pacientes. Juntamente a isso,
ndo foi recrutado um grupo de individuos higidos para comparacéo e posterior discussao,

tomados os dados da literatura.

Além disso, a ndo-descriminacdo das mutacbes dos pacientes, bem como tempo, estagio
de doenca e uso de medicacdo, inviabilizou uma analise mais profunda dos resultados

obtidos, pois estes podem estar sendo influenciados pelos fatores acima.
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6 CONCLUSAO

Diante dos dados coletados e analisados, podemos concluir existe afecc¢do na qualidade
de vida em pacientes com Polineuropatia Amiloidética Familiar. Ainda que sendo uma
doenga cronica e progressiva, ndo observamos grande diferenca na diminuicdo da
qualidade de vida com a progressdo da idade — em contraste com 0s poucos estudos
observacionais que se propdem ao mesmo objetivo deste. Esse trabalho abre janelas para
trabalhos maiores que preencham as falhas na literatura, principalmente a literatura

brasileira, escassa para essa doenca.

E importante, portanto, ao se deparar com pacientes com PAF, fazer uma avaliacio
minunciosa de seus aspectos clinicos, mas também de instrumentos modificadores de

qualidade de vida e aplicacéo de escalas para estagiamento dessa, com melhor manejo.
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APENDICES
APENDICE 1 — Questionario QOL-DN (Norfolk)

PARTE I: Sintomas

Vocé teve algum dos sintomas abaixo nas Ultimas 4 semanas? Por favor, marque
todas as respostas que se aplicarem ao seu caso.

Dorméncia.
Nos pés;
Nas pernas;
Nas maos;
Nos bragos;
Nenhum.

0O 000 0 kK

Formigamento, alfinetadas e agulhadas
Nos pés;

Nas pernas;

Nas maos;

Nos bracos;

Nenhum.

0O 00 00N

Sensacdes de choque elétrico
Nos pés;

Nas pernas;

Nas maos;

Nos bragos;

Nenhum.

0O 00 0 0 W

Outras sensagdes estranhas nessas partes do corpo
Nos pés;

Nas pernas;

Nas maos;

Nos bragos;

Nenhum.

0O 0 o0 o0 o0 N

Dor superficial (préxima da superficie)
Nos pés;

Nas pernas;

Nas maos;

Nos bragos;

Nenhum.

00 0 0 o W

Dor profunda (no fundo)
Nos pés;

Nas pernas;

Nas maos;

Nos bragos;

0O 00 0O
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o Nenhum.

Perda de forca
Nos pés;

Nas pernas;
Nas maos;
Nos bragos;
Nenhum.

00 00 o0 N

PARTE II: Atividades do Dia-a-Dia
Responda as perguntas de acordo com a seguinte escala (escolha apenas 1):

Nas ultimas 4 semanas, vocé passou a noite acordado ou acordou durante a noite por
causa da dor?

o Vocé néo teve o problema;

o Vocé teve um problema muito pequeno;

o Vocé teve um problema pequeno;

o Vocé teve um problema médio;

o Vocé teve um problema grave.

Nas ultimas 4 semanas, o toque dos lenc¢ois, das roupas ou 0 uso de sapatos incomodaram
VOCE?

o Vocé néo teve o problema;

o Vocé teve um problema muito pequeno;

o Vocé teve um problema pequeno;

o Vocé teve um problema médio;

o Vocé teve um problema grave.

Nas Ultimas 4 semanas, vocé se queimou ou se machucou sem sentir?
o Vocé néo teve o problema;

o Vocé teve um problema muito pequeno;

o Vocé teve um problema pequeno;

o Vocé teve um problema médio;

o Vocé teve um problema grave.

Nas Ultimas 4 semanas, algum sintoma impediu vocé de executar as atividades que
normalmente executa durante o dia?

o Vocé néo teve o problema;

o Vocé teve um problema muito pequeno;

o Vocé teve um problema pequeno;

o Vocé teve um problema médio;

o Vocé teve um problema grave.

Nas ultimas 4 semanas, vocé teve dificuldade de fazer movimentos pequenos e delicados
com os dedos, como, por exemplo, abotoar roupas, virar as paginas de uma revista, pegar
moedas em cima da mesa?

o Vocé néo teve o problema;

o Vocé teve um problema muito pequeno;
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o Voceé teve um problema pequeno;
o Vocé teve um problema médio;
o Vocé teve um problema grave.

Nas ultimas 4 semanas, vocé se sentiu mal equilibrado ao andar por falta de firmeza nos
pés?

o Vocé ndo teve o problema;

o Vocé teve um problema muito pequeno;

o Vocé teve um problema pequeno;

o Vocé teve um problema médio;

o Vocé teve um problema grave.

Nas ultimas 4 semanas, vocé teve alguma dificuldade de se levantar de cadeiras sem
apoiar-se nas méaos?

o Vocé néo teve o problema;

o Vocé teve um problema muito pequeno;

o Vocé teve um problema pequeno;

o Vocé teve um problema médio;

o Vocé teve um problema grave.

Nas ultimas 4 semanas, vocé teve dificuldade de descer escadas?
o Vocé néo teve o problema;

o Vocé teve um problema muito pequeno;

o Vocé teve um problema pequeno;

o Vocé teve um problema médio;

o Vocé teve um problema grave.

Nas Ultimas 4 semanas, vocé deixou de sentir seus pés enguanto estava andando?
o Vocé néo teve o problema;

o Vocé teve um problema muito pequeno;

o Vocé teve um problema pequeno;

o Vocé teve um problema médio;

o Vocé teve um problema grave.

Nas ultimas 4 semanas, vocé deixou de diferenciar agua quente e dgua fria com as maos?
o Vocé néo teve o problema;

o Vocé teve um problema muito pequeno;

o Vocé teve um problema pequeno;

o Vocé teve um problema médio;

o Vocé teve um problema grave.

Nas Ultimas 4 semanas, vocé deixou de diferenciar &gua quente e agua fria com 0s pés?
o Vocé néo teve o problema;

o Vocé teve um problema muito pequeno;

o Vocé teve um problema pequeno;

o Vocé teve um problema médio;

o Vocé teve um problema grave.

Nas Ultimas 4 semanas, vocé teve problemas de vomitos, principalmente depois das
refeices (mais ndo devido a uma gripe ou outra doenca qualquer)?



Vocé néo teve o problema;

Vocé teve um problema muito pequeno;
Vocé teve um problema pequeno;

Vocé teve um problema médio;

Vocé teve um problema grave.

O O O O O

Nas Gltimas 4 semanas, vocé teve problemas de diarreia e/ou perda do controle do

intestino?

o Vocé néo teve o problema;

o Vocé teve um problema muito pequeno;
o Vocé teve um problema pequeno;

o Vocé teve um problema médio;

o Vocé teve um problema grave.

Nas Ultimas 4 semanas, vocé teve problemas de desmaios ou episddios de tontura em

momentos em que estava erguendo o corpo para ficar em pé?
o Vocé néo teve o problema;

Vocé teve um problema muito pequeno;

Vocé teve um problema pequeno;

Vocé teve um problema médio;

©)
©)
@)
o Vocé teve um problema grave.

Nas ultimas 4 semanas, quanta dificuldade vocé teve na execucdo das seguintes

atividades:

Tomar banho de banheira/de chuveiro?
o Vocé néo teve o problema;

o Vocé teve um problema muito pequeno;
o Vocé teve um problema pequeno;

o Vocé teve um problema médio;

o Vocé teve um problema grave.

Trocar de roupas?

o Vocé néo teve o problema;

o Vocé teve um problema muito pequeno;
o Vocé teve um problema pequeno;

o Vocé teve um problema médio;

o Vocé teve um problema grave.

Andar?

o Vocé néo teve o problema;

o Vocé teve um problema muito pequeno;
o Vocé teve um problema pequeno;

o Vocé teve um problema médio;

o Vocé teve um problema grave.

Sentar ou levantar do vaso sanitério?

o Vocé néo teve o problema;

o Vocé teve um problema muito pequeno;
o Vocé teve um problema pequeno;
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o Vocé teve um problema médio;
o Vocé teve um problema grave.

Utilizar talheres e outros utensilios de mesa nas refeicfes?
o Vocé néo teve o problema;

o Vocé teve um problema muito pequeno;

o Vocé teve um problema pequeno;

o Vocé teve um problema médio;

o Vocé teve um problema grave.

Responda as perguntas de acordo com a seguinte escala:

Nas ultimas 4 semanas, vocé teve alguma das dificuldades abaixo no trabalho ou em
outras atividades normais do dia-a-dia por causa da sua saude fisica ou emocional?

Utilizar talheres e outros utensilios de mesa nas refei¢cées?
o Nem um pouco;

o Um pouco;

o Mais ou menos;

o Moderadamente;

o Gravemente.

Fez menos do que gostaria?
o Nem um pouco;

o Um pouco;

o Mais ou menos;

o Moderadamente;

o Gravemente.

Sentiu-se limitado quanto aos tipos de trabalho ou outras atividades que podia executar?
o Nem um pouco;

o Um pouco;

o Mais ou menos;

o Moderadamente;

o Gravemente.

Teve dificuldade de trabalhar/executar outras atividades (precisou se esforcar mais)?
o Nem um pouco;

o Um pouco;

o Mais ou menos;

o Moderadamente;

o Gravemente.

No geral, vocé diria que a sua saude atual é:
o Excelente;

o Muito boag;
o Boag;

o Regular;

o Ruim.

Em comparacdo com 3 meses atras, como vocé avaliaria a sua saude atual, no geral?
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Muito melhor;

Um pouco melhor;
Mais ou menos igual;
Um pouco pior;
Muito pior.

O O O O O

Nas Ultimas 4 semanas, até que ponto a sua saude fisica interferiu nas suas atividades
sociais normais com a familia, os amigos, os vizinhos ou grupos dos quais vocé faz parte?
o Nem um pouco;

o Um pouco;

o Mais ou menos;

o Moderadamente;

o Gravemente.

Nas Ultimas 4 semanas, até que ponto a dor interferiu no seu trabalho normal (incluindo
o trabalho fora de casa e o servigo domestico)?

o Nem um pouco;

o Um pouco;

o Mais ou menos;

o Moderadamente;

o Gravemente.

Nas Gltimas 4 semanas, até que ponto perda de forca ou tremores musculares
interferiram no seu trabalho normal (incluindo o trabalho fora de casa e o servigo
domestico)?

o Nem um pouco;

Um pouco;

Mais ou menos;

Moderadamente;

Gravemente.

@)
@)
@)
©)

© Eastern Virginia Medical School, 2003 NorfolkQOL-DN - Brazil/Portuguese - Final version - 13
Nov 06 - Mapi Research Institute.
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ANEXOS

ANEXO A — Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO (TCLE)
PARA PARTICIPACAO EM PESQUISA

TITULO DO ESTUDO: JORNADA ASSISTENCIAL DE VALOR DE PACIENTES COM
DOENCAS RARAS - JAV RARAS

PESQUISADOR (A): Marcela Camara Machado Costa.

O QUE E ESTE DOCUMENTO?

Vocé esta sendo convidado(a) a participar deste estudo que sera realizado na Escola Bahiana
de Medicina e Saude Publica. Este documento é chamado de “Termo de Consentimento Livre
e Esclarecido” e explica este estudo e qual sera a sua participagéo, caso vocé aceite o convite.
Este documento também fala os possiveis riscos e beneficios se vocé quiser participar, além de
dizer os seus direitos como participante de pesquisa. Apdés analisar as informacg@es deste Termo
de Consentimento e esclarecer todas as suas duvidas, vocé terd o conhecimento necessario
para tomar uma decisdo sobre sua participacdo ou ndo neste estudo. Pergunte ao médico do
estudo se houver algo que ndo esté claro ou se quiser mais informacdes. Ndo tenha pressa para
decidir. Se for preciso, leve para a casa e leia este documento com os seus familiares ou outras
pessoas que séo de sua confianca.

Se vocé concordar em participar do estudo, sera solicitado que vocé preencha, assine e date
duas vias originais desse termo de consentimento livre e esclarecido (TCLE) e mantenha uma
das vias como um guia sobre os detalhes do estudo e contatos pessoais.

POR QUE ESTE ESTUDO ESTA SENDO FEITO?

Este estudo esta sendo feito para coletar informacdes de pacientes portadores de doencas raras,
para assim conhecer melhor as doencgas e 0s pacientes, saber quantos casos existem no Brasil,
quais os tratamentos realizados, e qual o custo desse tratamento para o hospital e para o SUS.

O QUE ESTE ESTUDO QUER SABER?

Esse estudo quer saber os efeitos do tratamento, resultados, beneficios e custos de doencas
raras no Brasil.

O QUE ACONTECERA COMIGO DURANTE O ESTUDO?

Durante o estudo, vocé comparecerd a visitas regulares (3 visitas ao longo de 1 ano) no Centro
do Estudo. A duracgéo de cada visita variara dependendo dos questionarios que precisarao ser
preenchidos. Para tornar o processo mais conveniente para vocé, € possivel agendar as visitas
para responder aos questionarios em dias que vocé teria de ir ao centro por outros motivos
clinicos, na medida do possivel. H4 também a opc¢éo de realizar a aplicacdo dos questionarios
por telefone / videochamada.

Caso vocé tenha de vir ao Centro do Estudo apenas para responder aos questionarios da
pesquisa, o valor do transporte para chegar ao Centro de Estudo sera fornecido. O mesmo se
aplica para a alimentag&o. Se vocé tiver de comparecer ao Centro de Estudo por mais de um
turno para responder os questionarios, alimentacdo sera fornecida.

Durante o estudo, vocé pode ser solicitado a preencher:



27

- questionario(s) sobre qualidade de vida.

- questionarios(s) sobre adesao ao tratamento.

- questionario(s) sobre como a sua doenca pode afetar seu trabalho.
- questionario(s) sobre satisfagdo com o tratamento da doenca.

- questionario sobre gastos que vocé tem com o tratamento da doenca.

Além disso, a equipe de pesquisa coletara dados do seu prontuario médico em relacdo a como
foi feito o diagnéstico da doenca, quais foram os tratamentos recebidos e qual foi a evolucao da
doenca.

HAVERA ALGUM RISCO OU DESCONFORTO SE EU PARTICIPAR DO ESTUDO?

Existe apenas o risco minimo de que alguém que ndo esta no estudo veja os dados coletados,
mas para que isso ndo acontega somente pessoas selecionadas e autorizadas terdo acesso as
informacdes, e um sistema de armazenamento de dados com seguranga elevada sera utilizado.

HAVERA ALGUM BENEFICIO PARA MIM SE EU PARTICIPAR DO ESTUDO?

E possivel que este estudo n&o traga beneficios diretos a vocé, mas ao final desta pesquisa, as
informacdes geradas poderdo trazer beneficios a outras pessoas com a mesma doenca rara.

QUAIS SAO AS OUTRAS OPCOES SE EU NAO PARTICIPAR DO ESTUDO?

Se vocé escolher ndo participar, ndo acontecerd nada de diferente com vocé. Vocé continuara a
receber seu tratamento usual. N6s apenas ndo vamos coletar as suas informacgdes.

A PESQUISA PODE SER SUSPENSA?

O estudo somente podera ser suspenso apds a anuéncia do Comité de Etica em Pesquisa da
Escola Bahiana de Medicina e Satde Publica (CEP) e/ou da Comiss&o Nacional de Etica em
Pesquisa (Conep), se for o caso, que aprovou a realizacdo da pesquisa, a menos que 0
encerramento se dé por razdes de seguranca. Nesse caso, 0 estudo podera ser descontinuado
sem prévia analise do CEP. Contudo, o pesquisador deve notificar o CEP e/ou a CONEP sobre
a suspensdo definitiva do estudo.

PROTECAO DE DADOS
De quais dados pessoais estamos falando?

Se vocé aceitar participar do estudo, todos os dados pessoais coletados durante o estudo
(fornecidos por vocé ou descritos no prontuario médico) serdo tratados com estrita
confidencialidade, ou seja, apenas a equipe do estudo podera ter acesso aos seus dados e
prontuarios, conforme estabelece o Conselho Federal de Medicina (CFM). Eles serdo usados
apenas para os fins do estudo (vocé sera somente identificado por um codigo).

Para garantir a protecdo da sua identidade, os dados pessoais e informag8es clinicas (por
exemplo, histérico médico e resultados de exames) serdo arquivados por meio de um coédigo
Unico, sem mencionar 0 seu nome para que vocé nao seja identificado. A correspondéncia entre
0 nome e o codigo de participante sera mantida em seguranca pelo médico do estudo (no Centro
do Estudo).

Como os dados pessoais poderédo ser usados?

Para confirmar a validade dos dados coletados, os seus dados pessoais serdo utilizados por
pesquisadores do estudo e por pessoas envolvidas no estudo que trabalham em nome ou em
parceria com os pesquisadores, membros dos Comités de Etica e das Autoridades Competentes.
Este procedimento visa a assegurar que o estudo esta sendo conduzido apropriadamente.
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Os seus dados pessoais necessarios para o estudo serdo hospedados seguramente em uma
empresa subcontratada pelo patrocinador, localizada no Brasil.

Como vocé pode exercer seus direitos?

Vocé tem direito por lei a acessar, corrigir ou definir diretrizes avancadas sobre seus dados e
retirar o seu consentimento. Se vocé retirar seu consentimento, os dados pessoais coletados
previamente a sua decisdo de sair do estudo continuaréo a ser usados caso seja necessario para
0 propoésito do estudo.

Se vocé quiser exercer seus direitos e/ou tiver alguma questdo quanto a protecdo dos seus
dados, vocé deve entrar em contato com o seu médico do estudo.

Contatos para assuntos relacionados a Protecéo de Dados
PAPEL NOME DETALHES DE CONTATO
Contato de fazer perguntas e Dr%AMarcela
x amara .
Protecédo de exercer seus Machado marcelamachado@bahiana.edu.br
Dados direitos
Costa
responséavel pelo Dra. Marcela
Congc;llgggr de uso dos seus ﬁ:&;&% marcelamachado@bahiana.edu.br
dados pessoais Costa

SE EU TIVER DUVIDAS SOBRE OS MEUS DIREITOS OU QUISER FAZER UMA
RECLAMACAO, COM QUEM EU FALO?

Fale diretamente com o Comité de Etica em Pesquisa da Escola Bahiana de Medicina e Saude
Publica. Este comité é formado por pessoas que analisam a parte ética dos estudos e autorizam
ele acontecer ou ndo. Vocé pode entrar em contato com este Comité por telefone (tel: (71) 2101-
1921 ou (71) 98383-7127), e-mail (cep@bahiana.edu.br) carta (Av. Dom Joéo VI, n° 274, Brotas.
Salvador-BA. CEP: 40.285-001). Em virtude do atual cenario de pandemia, os atendimentos
presenciais estdo suspensos. O contato devera ser realizado via telefone celular (71)
98383-7127, segunda a sexta-feira, das 8:00 as 18:00 ou através do e-mail informado
anteriormente.

SE EU TIVER DUVIDAS SOBRE O ESTUDO, COM QUEM EU FALO?

Fale diretamente com o pesquisador responsavel. As formas de contato estao abaixo:

Nome do pesquisador: Marcela Camara Machado Costa
Formas de contato:

E-mail: marcelamachado@bahiana.edu.br
Telefone:(71) 98892-2458

CAMPO DE ASSINATURAS

Nome por extenso do participante de pesquisa Data Assinatura
Nome por extenso do pesquisador Data Assinatura
Nome por extenso da testemunha imparcial (para casos de Data Assinatura

analfabetos, semi-analfabetos ou portadores de deficiéncia visual)


mailto:cep@bahiana.edu.br

29

ANEXO B — Parecer do Comité de Etica em Pesquisa

ESCOLA BAHIANA DE
MEDICINA E SAUDE PUBLICA - W
FBDC

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP
Elaborado pela Instituigdo Coparticipante

DADODS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: Rede nAcional de doencas raRAS (RARAS)

Pesquisador: Témis Maria Félix

Area Tematica:

Versdo: 2

CAAE: 33970820.0.3042 5544

Instituigao Proponente: Fundag3o Bahiana para Desenvolvimento das Ciéncias - FUNDECI

Patrocinador Principal: CONSELHO NACIONAL DE DESENVOLVIMENTO CIENTIFICO E
TECNOLOGICO-CNPQ

DADODS DO PARECER

Namero do Parecer: 4.347 602

Apresentagao do Projeto:

MNo Brasil, o Ministéno da Salde estabeleceu a Politica Nacional de Atencdo Integral as
Pessoas com Doencas Raras (PNAIPDR) no dmbito do SUS em 2014. Até o momento
foram habilitados dezessete Servicos de Referéncia em Doencas Raras, um nimero
considerado insuficiente para atender a demanda na nossa populaco. A grande maioria
dos casos sio atendidos em Hospitais Universitarios (HU), porém n3o ha conhecimento

se os recursos humanes e tecnelogicos sdo adequados no atendimento de Doencas

Raras. Apesar do avanco no diagnostico, principalmente devido as novas tecnologias e a recente
estruturac o do atendimento de DR no Brasil, ainda faltam dados

epidemioldgicos sobre estas afeccfes, e estes, quando existentes, restringem-se a
doencas especifica. O objetivo deste projeto é realizar um inquérito de

representatividade nacional acerca da epidemiologia, quadro clinico, recursos

diagnosticos e terapéuficos empregados e custos em individuos com doencas raras de
ongem genetica e ndo genetica no Brasil. Sera estabelecida uma Rede Nacienal de
Doencas Raras composta por Hospitais Universitanios, pertencentes a rede EBSERH e
outros HU, Servicos de Referéncia em Doengas Raras e Servigos de Triagem Neonatal.

Um estudo ambispectivo sera realizado (o restrospectivo cormespondente aos

Rede nAcional de doengas raRAS (RARAS)

atendimentos de 2018 e 2019 e prospectivo). O instrumento de coleta de dados vai usar um

Enderego: AVENIDA DOM JOAD VI, 274

Bairro: BROTAS CEP: 40.285-001
UF: BA Municipio: SALVADOR
Telefone: (71)2101-1921 E-mail: cepifibahiana.edubr
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ESCOLA BAHIANA DE
MEDICINA E SAUDE PUBLICA - W
FBDC

Continuagio do Parecer: 4.347 602

(CPF: 036.586.920-14).

Exclusdo dos pesquisadores (pagina 39): Mara Sanches Guaragna (CPF: 246.765.598-95).

Inclusdo dos centros participantes (pagina 42); Escola Bahiana de Medicina e Salde Publica — FBDC;
Fundac3o Hospitalar do Estado de Minas Gerais — FHEMIG; Hospital das Clinicas do Acre -
HCA/FUNDHACRE; Hospital Universitario Clementino Fraga Filho; Hospital Universitano Maria Aparecida
Pedrossian (HUMAF), Hospital Universitario Pedro Emesto/lUER.; Instituto de Psiquiatria do Hospital das
Clinicas de S3o0 Paulo; Matemnidade Climénio de Oliveira/UFBA; Universidade Estadual de

Londrina — UEL; Universidade Federal do Amazonas — UFAM.

Exclusdo dos centros participantes (paginas 41 e 42): Hospital das Clinicas da Universidade Federal de
Goias/EBSERH; Hospital Infantil lolanda Costa e Silva (Rio Branco /AC).

Alteracdo do complexo Irmandade da Santa Casa de Misericordia de Porto Alegre — Porto Alegre/RS
para Hospital Santo Antdnio (ISCMPA), pagina 42"

Consideragoes sobre os Termos de apresentacgédo obrigatoria:

Apresentados termos pertinentes a esta emenda

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequacgdes:

A partir da analise bioética embasada na Resclucio 466/12 do CNS/MS e outros documentos afins, a
emenda solicitada a este projeto referente a inclus3o de novos centros participantes e pesquisadores foi
Julgada exequivel ndo acarretando riscos previsiveis para os participantes do estudo.

Consideragoes Finais a critério do CEP:

Diante do exposto, o CEP-Bahiana, de acordo com as atribuicdes

definidas na Resolucdo CNS n® 466 de 2012 e na Norma Operacional n® 001 de 2013 do CNS, manifesta-se
pela aprovacdo da emenda proposta ao projeto de pesquisa

Este parecer foi elaborado baseado nos documentos abaixo relacionados:

Enderego:  AVENIDA DOM JOAD VI, 274

Bairro: BROTAS CEP: 40.285-001
UF: BA Municipio: SALVADOR
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Continuagio de Parecer: 4.347.602
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Tipo Documento Arquivo Postagem Autor Situacdo
Informacdes Basicas| PB_INFORMACOES _BASICAS DO P | 10/10/2020 Aceito
do Projeto ROJETO 1615964, pdf 21:41:30
Outros Anuencia_Bahiana.pdf 10/10/2020 [Milena Artifon Aceito

21:40:59
Projeto Detalhado / | Projeto_CEP_RARAS Emendal pdf 14/08/2020 [Milena Artifon Aceito
Brochura 12:06:40
Investigador
Projeto Detalhado / | Projeto_CEP_RARAS Emendal.docx 14/08/2020 (Milena Artifon Aceito
Brochura 12:06:30
Investigador
Qutros carta E1.docx 14/08/2020 [Milena Artifon Aceito
12:06:17
TCLE [ Termos de | TALE Participantes de 6 a 12 anosp| 21/06/2020 |Milena Artifon Aceito
Assentimento / df 23:50:45
Justificativa de
Auséncia
TCLEf Termos de | TALE_Participantes_de_13_a_18 anos | 21/06/2020 [Milena Artifon Aceito
Assentimento / _incompletos. pdf 23:50:13
Justificativa de
Auséncia
TCLE / Termos de | TCLE_adultos.pdf 21/06/2020 [Milena Artifon Aceito
Assentimento / 23:50:03
Justificativa de
Auséncia
TCLE / Termos de | TCLE cuidadores.pdf 21/06/2020 [Milena Artifon Aceito
Assentimento / 234957
Justificativa de
Auséncia
TCLE f Termos de | TCLE_responsaveis pdf 21/06/2020 |Milena Artifon Aceito
Assentimento / 23:4948
Justificativa de
Auséncia

Situacao do Parecer:

Aprovado

MNecessita Apreciacio da CONEP:

Nao

Enderego: AVENIDA DOM JOAD VI, 274

Bairro: BROTAS CEP: 40.285-001
UF: BA Municipio: SALVADOR
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