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Os acidos 2-hidroxibutirico (2HB) e 4-hidroxibutirico (4HB) estdo em concentracdo elevada nos tecidos de pacientes com
determinadas acidemias organicas tais com as acidemias laticas e a 4-hidroxibutiricacidiria. Estes distlrbios provocam sintomas
neurolégicos cuja fisiopatologia é desconhecida. Neste trabalho avaliamos a producéo de CO2 em mitocdndrias isoladas a partir
de cérebro de ratos com o objetivo de estudar o efeito destes &cidos sobre o metabolismo energético mitocondrial. Foram
utilizados ratos Wistar de 30 dias de vida. O cérebro foi homogeneizado, as mitocondrias foram extraidas por centrifugagdo e
incubadas em 0,5 ml de meio de incubagdo, pH=7,4, contendo 0,2 (Ci de citrato marcado e 1mM de &cido organico. Os controles
ndo continham &cidos organicos. Os frascos eram selados e dentro destes colocado uma haste de vidro, que continha uma tira de
papel filtro. Apds a incubacdo, foi adicionado hidréxido de hiamina no papel filtro, e a reacdo foi parada com a adi¢do de acido
tricloroacético 50% ao meio de incubagdo. O CO2 produzido foi captado pelo papel filtro e, sé entdo, os frascos foram abertos.
Os papéis filtros foram transferidos para frascos contendo liquido de cintilagdo e a radioatividade foi medida. Os resultados
mostraram que a producéo de CO2 a partir de citrato foi inibida pelos acidos 2HB e 4HB (78% e 72% em relag¢&o aos controles,
respectivamente). A inibicdo do metabolismo energético mitocondrial pode contribuir para o melhor entendimento da
fisiopatologia dos distlrbios neuroldgicos presentes nessas acidemias. (CNPq, FINEP, FAPERGS e PROPESP)
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