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INTRODUCAO:

B-alaninemia € um erro inato do metabolismo da via de
degradacao das pirimidinas gque se caracteriza pelo acumulo de
p-alanina. O acumulo do p-aminoacido pode causar
consequéncias bioquimicas como: reducdao dos niveis de
taurina, aumento de especies reativas e aumento da excrecao
de GABA. As manifestacbes clinicas mais comuns estao
associadas a alteracbes neuroldgicas como: encefalopatia,

sonoléncia, hipotonia, letargia e retardamento mental. !

OBJETIVOS:

Avaliar os seguintes efeitos da administracao cronica de p —

alanina em ratos Wistar de 21 dias de vida:

@ Parametros de estresse oxidativo;

®@ Atividade de enzimas envolvidas na rede de transferéncia de
fosforil.;

® Atividade de algumas enzimas da cadeia respiratoria no
cortex cerebral;

®@ Perfil de alguns aminoacidos no plasma;
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RESULTADOS:

Tabela 2. Efeito da administracdo cronica de B-alanina nas atividades das enzimas
da rede de transferéncia de fosforil.

Enzimas Controle B-alanina
Hexoquinase (nmol NADH/mg proteina) 50+10 60 +10*
GAPDH (pmol NADH/mg proteina) 0.4+0.2 0.8 +0.1%
PK (pmol piruvato/mg proteina) 2.1+0.2 1.3 +0.3%
AK (umol ADP/mg proteina) 24106 3.0+09
Cit-CK (umol creatina/ min/mg proteina) 4.0+0.7 6.0+1%
LDH (UI'L) 128 + 33 118 + 117

GAPDH = gliceraldeido 3-fosfato desidrogenase; PK = piruvato quinase; AK = adenilato quinase;
Cit-Ck = creatina quinase citosélica; LDH = lactato desidrogenase

Os dados sio médias = DP para 7 experimentos independentes realizados em triplicata. * p <0,05 em
comparacio com o controle (teste t de Student).

Tabela 3. Efeito de administracio cronica de p-alanina nas atividades das
enzimas da cadeia respiratoria.

Complexo da cadeia respiratoria Controle B-alanina
Complexo IV (umol citocromo c/mg proteina) 13.8+2.1 18.3 +3.67
SDH (umol DCIP/mg proteina) 8§3+1.1 13.2 +4.8%

DCIP = diclorofenolindofenol; SDH = succinato desidrogenase
Os dados sdo médias + DP para 7 experimentos independentes realizados em triplicata. * p <0,05
em comparacio com os controles (teste t de Student).

Tabela 4. Efeito da administracao cronica de f-alanina em sobre o perfil de alguns
aminoacidos no plasma de ratos Wistar.

Tabela 1. Efeito da administracao cronica de p-alanina em parametros de estresse
oxidativo.

Parametros de estresse oxidativo Controle B-alanina
Oxidacao DCFH (nmol DCF/mg proteina) 10.0 £ 0.4 12.0 £ 0.8*
Sulfidrila total (nmol TNB/mg proteina) 9.0+0.9 11.3 £2.3*
Atividade GPx (U/mg proteina) 2.610.2 2.2 £0.2%

DCFH=2",7'- diclorofluoresceina; GPx= glutationa peroxidase

Os dados sao média + SD para 7 experimentos independentes realizados em triplicata. * p <0,05,
comparado com o controle. (teste t de Student).

Aminoacidos (uM) Controle p-alanina
Glutamato 102+ 13 177 + 23*
Serina 328+ 170 536 + 73*
Glicina 573 £22 829 + 169*

Os dados sdo médias + SD para 5 experimentos independentes. * p <0,05 em comparacio com os
controles (teste t de Student).

CONCLUSOES:
A administracao de p-alanina provocou uma alteracéo nos

parametros de estresse oxidativo e de metabolismo
energético (rede de transferéncia de grupo fosforil e cadeia
respiratoria) em cortex cerebral de ratos Wistar de 21 dias.
Ainda, alterou o perfil de aminoacidos plasmaticos desses
animais. Se essas alteracd0es ocorrerem em pacientes com f3-
alaninemia, e possivel que o estresse oxidativo e o disturbio
do metabolismo energético possam ser alguns dos

mecanismos responsaveis pelas alteracdes cerebrais

encontradas nos pacientes.
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