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Resumo

A doenca de Machado-Joseph (MJD) é uma ataxia espinocerebelar (SCA) neurodegenerativa até o momento sem
tratamento especifico. Nos ultimos anos, diversos resultados promissores na busca por tratamentos farmacolégicos
para a doenga tem sido descritos. Contudo, a limitada disponibilidade de biomarcadores associada a evolugéo
lentamente progressiva da MJD/SCAS3 pode impedir ou dificultar muito a detecgéo dos efeitos terapéuticos em ensaios
clinicos. Nesse sentido, os exames de neuroimagem pela possibilidade de realizagdo in vivo, pela seguranca e pelo
fato de ndo serem invasivos, constituem ferramentas ideais. Neste trabalho, utilizamos a técnica CERES, ainda néo
utilizada na MJD/SCAS, para a segmentagéo do cerebelo de pacientes com MJD/SCA3. Porém, os resultados obtidos
foram discrepantes do que é observado nos estudos neuroanatdémicos, evidenciando falhas desta ferramenta.
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Introducao

A MJD/SCA3 embora relativamente rara, € a SCA
mais prevalente no Brasil e no mundo’ , sendo a ataxia
cerebelar progressiva a primeira manifestagdo da
doenga em mais de 90% dos casos. *°

Apesar de o estudo isolado das alteragbes
neuroanatdmicas nao possibilitar o diagndstico definitivo
da doenga, na Ultima década, as técnicas de
mapeamento do SNC tem contribuido bastante para a

controles saudaveis, conforme demonstrado na Tabela 2.
Uma das principais limitagdo da CERES é o tamanho
da biblioteca de imagens segmentadas manualmente
(apenas 10 imagens atlas). Outra limitacdo, por sua vez,
consiste na imprecisdo da ferramenta CERES em delimitar
liquor-substancia cinzenta e substancia cinzenta-substancia
branca e realizar a normalizagdo da intensidade de cinza
das imagens de ressonancia magnética, conforme
exemplifica a Figuras 1 de um dos nossos pacientes SCA3.

compreensao acerca da progressdo da doenga desde a
fase subclinica até a final.
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FIGURA 1. A- Segmentac&o do cerebelo de um dos
pacientes SCA3 - relatério CERES. B - Exame de
ressonancia magnética do mesmo paciente SCA3.

TABELA 2. Segmentacdo do cortex cerebelar por
espessura em pacientes SCA3 e controles saudaveis.
“(méd = cesvb-padrio)
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constituem ferramentas ideais.

Esta pesquisa, portanto, em um primeiro
momento, tinha como objetivo correlacionar a espessura
do cortex cerebelar obtida por meio da CERES com os
parametros clinicos e genéticos observados no grupo de
pacientes com MJD/SCAS3 (Tabela 1).

TABELA 1. Dados clinicos e genéticos dos sujeitos

Pacientes (n=91) Controles (n=91)
Idade 48,44 + 12,64 48,44 + 12,49 Conclusoées
Duragao 10,48+6,67 . Acreditamos, no entanto, que a normalizagdo da
SARA 13,69 + 8,86 _ intensidade de cinza das imagens de ressonéncia magnética
CAG 71,96 3,76 _ e bibliotecas maiores impliquem resultados mais fidedignos,

abarcando a inesgotavel variabilidade de formas e
condigdes, patoldgicas ou ndo do cerebelo.

*(média * desvio-padréo)

Resultados e Discussao
Para a analise estatistica foi utilizado o teste GLM
(Generalized Linear Model) e a corregdo de Bonferroni,
sendo p<0,05 considerado significativo.
Porém, os resultados foram discrepantes do que
é observado nos estudos neuroanatdmicos pois
observamos um aumento da espessura e do volume do
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