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A acidemia glutérica tipo | (AG 1) é uma desordem neurometabdlica autossdmica recessiva caracterizada
bioguimicamente por acimulo predominante do acido glutarico (AG), bem como dos acidos 3-hidroxiglutarico e
glutacdnico nos tecidos e liquidos bioldgicos dos pacientes afetados. Esse acimulo ocorre devido a um bloqueio na
rota do catabolismo dos aminoacidos lisina, hidroxilisina e triptofano, causado pela deficiéncia da enzima glutaril-
CoA desidrogenase. Clinicamente, caracteriza-se por macrocefalia, distonia progressiva e discinesia. Diversos
trabalhos tém mostrado que as lesdes cerebrais estdo relacionadas a excitotoxicidade e ocorrem durante um periodo
determinado do desenvolvimento do sistema nervoso central. Assim, o presente trabalho teve por objetivo estudar o
efeito do AG sobre a unido de L-[*H]glutamato a receptores de membranas plasmaticas sinapticas de cértex cerebral
e estriado (ou cérebro médio) de ratos de 7, 15 e 60 dias de vida. Os animais foram decapitados e as diferentes
estruturas foram separadas. As membranas sinapticas foram isoladas e a unido de L-[*H]glutamato a receptores de
membrana (auséncia de s6dio no meio de incubacédo) foi realizada na auséncia (controle) ou na presenca de AG (0,
01 - 1 mM). A alguns ensaios foram adicionados 100 mM de DL-AP5 ou 100 mM de CNQX (antagonistas de
receptores NMDA e ndo-NMDA, respectivamente). Nossos achados demonstraram que o AG inibiu a unido de
[*H]glutamato a receptores tanto em cortex cerebral como em cérebro médio de ratos de 7 e 15 dias e que essa
inibicdo foi dirigida predominantemente a receptores do tipo ndo-NMDA. N&o ocorreu qualquer alteragdo em
nenhuma das estruturas estudadas nos ratos de 60 dias. Os presentes resultados sugerem que 0 AG esteja competindo
com o glutamato pela unido em receptores nao-NMDA e que as alteragdes no sistema glutamatérgico causadas pelo
AG podem estar relacionadas a neuropatologia da AG .
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