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Neste artigo os autores fazem uma revisio das
ataxias espinocerebelares (SACs) dominantes por ex-
pansio de poliglutamina, causada pelo aumento do
nimero de repeticdes CAG na regido codificante dos
genes. Esta revisao abrange os aspectos clinicos, epide-
miolégicos e moleculares destas ataxias.

Este assunto é pertinente e de grande impor-
tincia visto que o conhecimento dos mecanismos
moleculares das SCAs estd crescendo rapidamente, e
o desenvolvimento de relevantes modelos animais estd
trazendo esperanga para terapias efetivas em humanos.

Os autores delinearam as idéias de maneira ra-
cional, légica e clara nesta revisao.

Pelo fato da SCA 3/MJD ser a ataxia espinoce-
rebelar mais frequente na populagio brasileira ¢ inte-
ressante acrescentar aqui um dado importante sobre a
doenca. De acordo com artigo publicado por Gaspar
et al. em 2001, a presenca de haplétipos intragénicos
também caracterizam diferentes idades de inicio e cur-

so da doenga, ndo apenas o nimero de repeti¢des do

trinucleotideo CAG.
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