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EFEITO DA ADM[NISTRA(;AQ CRONICA DE PROPIONATO OU METILMALONATO SOBRE O
239 CONTEUDO MIELINICO DE CEREBRO DE R@TOS. Leticia F. Pettenuzzo,Débora Junqueira, Henrique P.
da Rocha, Ana Maria Brusque, Carlos Dutra-Filho, Angela Wyse, Moacir Wajner (Departamento de Bioquimica,

UFRGS).
As acidemias propidnica e metilmal6nica sdo erros inatos do metabolismo de acidos organicos, caracterizados bioquimicamente

por elevadas concentragoes teciduais destes acidos. Ambas desordens se manifestam no periodo neonatal através de graves
sintomas neuroldgicos. Os pacientes portadores destas doengas apresentam hipomielinizacdo ou desmilienizagdo no SNC. A
mielina é um componente fundamental para a rapida propagacdo do potencial de acdo e o funcionamento normal do sistema
nervoso. Neste estudo investigamos o efeito da administracao crénica de &cido metilmal6nico ou propi6nico em ratos sobre o
contetdo mielinico cerebral. O grupo tratado recebeu inje¢es subcutaneas de acido propiénico ou metilmalénico (pH 7,4) com
concentragdes crescentes de acordo com a idade (0,72-1,92 mol/g), 2 vezes ao dia, do 5° ao 28° dia de vida. Os ratos foram
sacrificados no 29° dia de vida, o cérebro retirado e a mielina isolada segundo o método de Norton e Poduslo (1973). O grupo
controle recebeu inje¢des de NaCl 0,9 g% nos mesmos volumes e condi¢des do grupo tratado. Nossos resultados demonstram que
a administragdo cronica do acido metilmaldnico diminui significativamente o contetldo mielinico no cérebro de ratos jovens.
Estes resultados demonstram um déficit de um importante componente estrutural cerebral, podendo explicar, ao menos em parte,
a fisiopatogenia da disfuncéo neuroldgica da acidemia metilmalénica. (CAPES, CNPq, PROPESQ, FAPERGS e FINEP).
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