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Introducdo: A pneumonia aspirativa recorrente devido a disfagia € uma das principais complicagGes tardias e
causas de o6bito da doenca de Machado-Joseph (DMJ), uma condicdo neurogenética de heranca autossémica
dominante. Ha poucos estudos sobre disfagia na DMJ], ndo havendo padronizacdo de instrumentos para sua
adequada avaliagdo. Objetivo: Validar a escala de disfagia SWAL-QoL na DMJ. Material e Métodos: 40 individuos
com diagndstico molecular de DMJ e 40 controles da mesma origem social foram estudados, nos quais se aplicou a
SWAL-QoL e se realizaram medidas de IMC, de duracdo da doenca, escalas de ataxia e de disfungdo neuroldgica.
Comparou-se o SWAL-QoL dos casos com o dos controles e foi feita a validagdo externa dos escores com os
critérios de gravidade da doenca. Resultados: A médiat+dp do SWAL-QoL total foi menor nos casos (74,4+12,8%)
do que nos controles (93,7+6,9%) (p=0.0001, Mann-Whitney u). A médiaxdp do IMC de casos e controles foi de
24.3+4.3 versus 27.3+£6.4 (p=0.013, teste T). A SWAL-QoL dos casos associou-se apenas a CAGn expandida
(R=0.475, p=0.001, Spearman) e ndo ao IMC ou a duracdo da doenca (ns). O trabalho é subprojeto do estudo
“Caracterizagdo de Novos Biomarcadores para a Doenga de Machado-Joseph: Aspectos Enddcrinos e Nutricionais”,
aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do HCPA, sob o nimero 10-513. Resultados e conclusdes: A SWAL-
QoL distinguiu claramente doentes de seus controles pareados e se associou a gravidade da mutacdo causal
(CAGNn). No entanto, ndo houve variacdo com a duracao da doenca, podendo indicar que a disfagia seja
lentamente progressiva. A falta de correlacdo entre IMC e gravidade da disfagia sugere que esta ndo € a causa
principal do emagrecimento nessa condigdo.
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