EFEITO IMUNOSSUPRESSOR " IN VITRO" DO ACIDO 2- CETOISOCAPROICO. M.P.
386 Rocha, P. Griebler, A.A. Pires, L. Blazina, C.M.D. Wannmacher, K.S.D. Santos, M. Wajner
(orientador). (Unidade de Genética Médica, HCPA e Departamento de Bioquimica).

A Doenga do Xarope do Bordo é causada pela deficiéncia na atividade do complexo multienzimético alfa-
cetoacido desidrogenase, responsavel pelo catabolismo de aminoacidos de cadeia ramificada. Caracteriza-se pelo
acumulo de valina, leucina e isoleucina, bem como de varios acidos organicos nos liquidos biolégicos. Uma gama
de achados clinicos sdo encontrados nesse distdrbio, entre eles infec¢cdes de repeticdo. Portanto, é possivel que
esses compostos apresentem efeito imunossupressor. No presente estudo, investigamos a a¢do dos &cidos DL-alfa-
ceto-beta-metil-n-valérico, 2-cetoisocaprdico e 2-cetoisovalérico, sobre a proliferacdo celular " in vitro" de
linfécitos humanos periféricos estimulados por concanavalina A, reconhecidamente um teste de
imunocompeténcia celular. Linfocitos de individuos normais foram cultivados por quatro dias a 37 graus Celcius
na presenca do mitogénio e um desses acidos em microplacas. A proliferacéo celular foi medida pela incorporagéo
de timidina triciada ao DNA dos linfécitos e comparada aquela de culturas idénticas porém sem acidos (controles).
O é&cido 2-cetoisocaproico inibiu significativamente a blastogénese linfocitaria, enquanto os outros &cidos ndo
apresentaram qualquer efeito. Nossos resultados indicam uma possivel agdo imunorregulatéria para o acido 2-
cetoisocaproico. Seria, portanto, interessante testar a resposta imunolégica em pacientes com a Doenga do Xarope
do Bordo. (CNPg, FAPERGS, PROPESP/UFRGS).
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