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As ataxias espinocerebelares (SCAs) causadas por mutagfes que envolvem expansoes
de poliglutaminas (PoliQ) codificantes (SCA1, SCA2, SCA3, SCA6, SCA7, SCAL17 e DRPLA)
sdo um grupo de doencas autossdomicas dominantes que levam a degeneracgdo dos sistemas que
controlam a coordenagdo motora, sem tratamento especifico. Tamanhos amostrais muito
grandes serdo necessarios nos futuros ensaios clinicos para estas doencas utilizando escalas
clinicas como desfechos priméarios. A ressonancia nuclear magnética (RNM) é o candidato a
desfecho substituto mais estudado nas SCAs por PoliQ, com resultados conflitantes. Objetivos:
realizar revisdo sistematica da literatura sobre os achados quantitativos em RNM encefélica de
pacientes com diagndstico clinico/molecular de SCAs por PoliQs. Métodos: foram realizadas
buscas (2 autores independentes) nas bases PubMed, LILACS, Cochrane e Google Scholar
entre janeiro de 1995 e janeiro de 2015 nos idiomas portugués, inglés ou espanhol. Foram
incluidos todos os artigos com achados de quantitativos de neuroimagem em SCAs por PoliQs,
com no minimo 20 pacientes por grupo, incluindo grupo controle. Esses artigos foram
subdivididos de acordo com a técnica utilizada (volumetria, espectroscopia, tractografia, etc).
Resultados: Identificamos 628 artigos, dos quais 75 foram revisados na integra, e destes, 13
foram incluidos na revisdo. Um artigo foi incluido apds a revisdo manual. Dos 14 artigos
incluidos, 14 continham dados de SCA3 e apenas 1 continha dados de SCAL. Foram realizados
6 estudos de volumetria em pacientes com SCAS3 (total de 246 individuos) e 1 com SCAL1 (48
individuos); e 5 estudos com espectroscopia de protons para SCA3. Os resultados apontam para
degeneracdo em regides especificas infra e supra-tentoriais na SCA3 em comparacdo com
controles. Com relacéo a estudos prospectivos, 2 trabalhos avaliaram volumetria na SCA3, com
resultados contraditorios, e 1 na SCA1L; e apenas 1 trabalho avaliou espectroscopia de protons
na SCA3 sem diferencas. Apenas 1 estudo foi realizado em individuos pré-sintoméaticos com
SCAl e SCAG6. Conclusdo: Ha atrofia em regides infratentoriais na SCA3 e SCAL, e
supratentoriais na SCA3 na andlise quantitativa por volumetria. Nao ha estudos consistentes
para as demais SCAs por PoliQ. Ha necessidade de estudos prospectivos adicionais para
caracterizar o papel dos achados quantitativos de RMN como biomarcador para futuros ensaios
clinicos; e de estudos em individuos pré-sintomaticos para todas as SCAS.



