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As acidemias organicas séo erros inatos do metabolismo caracterizados pelo acimulo de um ou mais acidos organicos nos tecidos
dos pacientes afetados. Os achados clinicos mais frequentes sdo retardo mental e varios outros sintomas neuroldgicos graves. O
objetivo deste trabalho é estudar a influéncia dos acidos glutarico, 2-DL-hidroxibutirico e 4-hidroxibutirico sobre 0 metabolismo
energético mitocondrial. Foram usadas mitocondrias de cérebros de ratos Wistar de 30 dias. Neste trabalho é apresentado o efeito
desses acidos (10mM) sobre a produgdo de CO2 a partir de U-14C-acetato em mitocondrias. Os &cidos 2-DL-hidroxibutirico e 4-
hidroxibutirico inibiram a formagdo de CO2 (60 % e 76% dos controles, respectivamente) enquanto que o acido glutarico ndo
provocou inibicdo deste parametro (97% dos controles). Estes resultados mostram um comprometimento do metabolismo
energético mitocondrial que pode estar envolvido na fisiopatologia dos sintomas neurol4gicos nas acidemias organicas onde esses
4cidos acumulam. (FINEP, CNPq, FAPERGS, PROPESP/UFRGS)
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