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EFEITO DA ADMINISTRA(;AQ AGUDA DE ACIDO GLUTARICO SOBRE PARAMETROS
455 DO METABOLISMO ENERGETICO EM TECIDOS DE RATOS JOVENS. Carolina Maso
Viegas, Gustavo da Costa Ferreira, Patricia Fernanda Schuck, Anelise Tonin, Karina Scussiato,

Alexandra Latini, Daniella de Moura Coelho, Carmen Regla Vargas, Moacir Wajner (orient.) (UFRGS).

Acido glutéarico (AG) é o principal metabdlito acumulado na deficiéncia da glutaril-CoA desidrogenase (GDD) ou
acidemia glutérica tipo I, um erro inato do metabolismo caracterizado por severos sintomas neurolégicos, hipotonia,
atrofia cerebral e degeneracdo estriatal apds crises encefalopaticas. Considerando que os mecanismos téxicos que
conduzem ao dano cerebral e sintomas extrapiramidais nesta doenca estdo pouco definidos, nds investigamos o efeito
in vivo da administracdo aguda do acido glutarico sobre importantes parametros do metabolismo energético em
cérebro médio, musculo esquelético e musculo cardiaco de ratos de 21 dias de vida. AG foi administrado
subcutaneamente para atingir concentracdes de 0, 5-1.0 mM do acido em cérebro. Os parametros estudados foram as
atividades dos complexos I-111, II, II-111 e 1V da cadeia respiratoria e das enzimas sucinato desidrogenase (SDH) e
creatina quinase (CK), bem como a producdo de CO, a partir de glicose. A administracdo aguda de AG reduziu
significativamente a atividade do complexo I-111 em cérebro médio (25%), dos complexos I-111 (25%) e 1I-111 (15%)
em musculo esquelético, enquanto que em musculo cardiaco ndo foram observadas alterages nas atividades dos
complexos da cadeia respiratdria. Além disso, a producdo de CO, a partir de glicose em cérebro médio de ratos e a
atividade da creatina quinase nos tecidos estudados ndo foram alteradas in vivo pelo tratamento com AG. Estes
resultados sugerem que um déficit energético pode estar envolvido nos patomecanismos que conduzem aos achados
clinicos caracteristicos dos pacientes com GDD. (PIBIC).
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