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EFEITO DA CISTINA SOBRE A ATIVIDADE DA ADENILATOQUINASE EM CÓRTEX 
CEREBRAL DE RATOS. Maria Fernanda Arévalo do Amaral, Vandré Casagrande Figueiredo, 
Luciane Rosa Feksa, Gustavo Duarte Waltereith Koch, Denise Bertin Rojas, Clovis Milton Duval 

Wannmacher (orient.) (UFRGS). 
Cistinose é uma doença genética sistêmica causada pela deficiência no transporte lisossomal de cistina, acumulando 
este dissulfeto nos lisossomos de quase todos tecidos. Apesar de o dano tecidual depender do acúmulo de cistina, os 
mecanismos deste dano ainda são obscuros. A adenilatoquinase e a creatinaquinase são responsáveis pela rede de 
transferência de fosfato, cruciais para a homeostasia energética. Considerando que a cistina inibe a atividade da 
creatinaquinase, que as duas enzimas contêm grupamentos tiólicos, e há uma forte interação entre as duas atividades, 
nosso principal objetivo foi investigar os efeitos da cistina na atividade da adenilatoquinase em córtex cerebral de 
ratos Wistar. Para os estudos in vivo, os animais foram injetados duas vezes ao dia com 1, 6 µmol/g de peso corporal 
de cistina dimetiléster e/ou 0, 46 µmol/g de peso corporal de cisteamina, a substância usada para remover cistina dos 
lisossomos. Os animais foram tratados do vigésimo quinto dia ao vigésimo nono dia de vida e foram sacrificados 12 
horas após a última injeção. A cistina inibiu a atividade da enzima in vitro de forma dose-dependente, ao passo que a 
cisteamina preveniu a inibição. A atividade da adenilatoquinase diminuiu no córtex cerebral dos ratos com 
sobrecarga com cistina dimetiléster e a co-administração com cisteamina preveniu a diminuição da atividade de 
enzima. Considerando que a adenilatoquinase, juntamente com a creatinaquinase, é essencial para a homeostasia 
energética, a liberação de cistina pelos lisossomos com conseqüente inibição enzimática, pode contribuir para o dano 
tecidual em pacientes com cistinose. Por outro lado, além de remover a cistina acumulada, a cisteamina pode também 
proteger a adenilatoquinase da inibição causada pela cistina. (BIC). 
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