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EFEITO DOS ALFA-CETOACIDOS DE CADEIA RAMIFICADA QUE SE ACUMULAM NA
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Os principais sintomas da Doenca do Xarope do Bordo (DXB) sdo neuroldgicos e incluem edema e atrofia cerebral,
entretanto, 0s mecanismos envolvidos na neuropatologia dessa doenca ainda ndo sdo bem estabelecidos. O presente
trabalho tem como objetivo investigar os efeitos dos (-cetodcidos de cadeia ramificada (ACCR), que se acumulam na
DXB, é&cido (-cetoisocaproico (CIC), (-cetoisovalérico (CIV) e (-ceto-(-metillvalerico (CMV) sobre a morfologia de
astrocitos. Culturas de astrdcitos de cortex cerebral de ratos neonatos foram expostas a diversas concentragdes dos
ACCR (0, 1; 1; 5 e 10 mM) e a morfologia celular foi analisada. Foi observado que os astrdcitos modificaram sua
forma poligonal quando expostos aos ACCR. As células tornaram-se fusiformes ou apresentaram varios processos.
Além disso, quando as culturas foram expostas por varias horas aos ACCR observou-se uma morte celular
progressiva em todas as concentragdes estudadas, tornando-se uma morte macica nas concentragdes mais elevadas.
Considerando que as células astrogliais sdo de fundamental importancia para o desenvolvimento e funcionamento do
cérebro é provavel que as alteracfes morfoldgicas causadas pelos ACCR possam ter importantes consequiéncias para
a funcdo astrocitaria, podendo ser um modelo interessante para o estudo da patogénese do SNC caracteristica dos
pacientes portadores de DXB. (CNPg, FAPERGS, PROPESQ-UFRGS, PRONEX).
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