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A ADMINISTRACAO DE CISTINA INIBE A ATIVIDADE DA CREATINAQUINASE DE RIM
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A cistinose ¢ uma doenga de depdsito lisossomal sitémica que leva & morte por faléncia renal na puberdade se os
pacientes nao forem tratados com cisteamina nos 2 primeiros anos de vida. O dano generalizado nos tibulos renais é
a caracteristica clinica e patoldgica mais proeminente na doenga, possivelmente devido a uma alteragdo no
metabolismo energético. Os mecanismos pelos quais a cistina ¢ toxica ao tecido renal ainda nao estdo esclarecidos.
Considerando que a creatinaquinase (CK) ¢ uma enzima tidlica crucial para a homeostasia energética renal e que a
cistina pode agir sobre grupos tidlicos, € possivel que a diminui¢do na atividade dessa enzima causada pela cistina
possa contribuir para a doenga renal. Portanto, o objetivo do nosso estudo foi investigar o efeito da administracao
aguda e cronica de cistina e de cisteamina na atividade da CK no rim de ratos. Também foram estudados os efeitos in
vitro da glutationa reduzida (GSH), um protetor de grupos tiolicos, sobre a atividade da creatinaquinase dos rins de
ratos tratados in vivo e esses resultados comparados com experimentos in vitro realizados anteriormente. A atividade
da CK foi medida nos rins de ratos Wistar de 21dias de vida pelo método de Hughes (1962). Os resultados
mostraram que a cistina inibe a atividade da CK provavelmente atuando sobre os grupos tidlicos da enzima, ¢ que
essa acdo pode ser revertida in vitro pela GSH nos ratos submetidos ao tratamento cronico, mas ndo ao agudo. Os
resultados mostraram também que a cisteamina, uma droga considerada citotoxica, inibe a atividade da CK
mitocondrial. Esses resultados sugerem que a inibigdo da atividade da CK possa ser um dos mecanismos
fisiopatogénicos da cistina. (PIBIC).
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