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EFEITO DA LEUCINA E DO ACIDO ALFA-CETOISOCAPROICO SOBRE A MORFOLOGIA
323 DE ASTROCITOS. Andre Quincozes dos Santos, Carmem Gottfried, Regina Pessoa Pureur (orient.)
(UFRGS).

A Doenga do Xarope do Bordo (DXB) ¢ um erro inato do metabolismo causado pela deficiéncia na atividade do
complexo desidrogenase dos cetoacidos de cadeia ramificada, resultando em um acumulo dos aminoacidos de cadeia
ramificada, leucina (LEU), isoleucina (ISO) e valina (VAL) e dos seus respectivos a -cetoacidos, acidos a -
cetoisocaproéico (CIC), a -ceto-b -metilvalérico (CMV) e a -cetoisovalérico (CIV). Os principais sintomas desta
patologia sdo neurologicos e incluem edema e atrofia cerebral, entretanto, os mecanismos envolvidos na
neuropatologia dessa doenga ainda ndo sdo bem estabelecidos. O presente trabalho tem como objetivo investigar os
efeitos da LEU e do CIC, metabolitos considerados os mais toxicos na DXB, sobre a morfologia de astrocitos.
Culturas de astrocitos de cortex cerebral de ratos neonatos foram expostas a diversas concentracdes destes
metabolitos (0, 1; 1; 5 e 10 mM) e a morfologia celular foi analisada. Foi observado que os astrécitos modificaram
sua forma poligonal quando expostos aos metabdlitos. As células tornaram-se fusiformes ou apresentaram varios
processos. Além disso, quando as culturas foram expostas por 24 e 30 horas aos metabdlitos observou-se uma morte
celular progressiva em todas as concentragdes estudadas, tornando-se uma morte maci¢a nas concentracdes mais
elevadas. A imunocitoquimica com anticorpos anti-actina e anti-GFAP demonstrou que esses metabdlitos induzem
uma reorganizagdo do citoesqueleto. Considerando que as células astrogliais sdo de fundamental importancia para o
desenvolvimento ¢ funcionamento do cérebro ¢ provavel que as alteragdes morfoldgicas causadas pela LEU e pelo
CIC possam ter importantes conseqiiéncias para a fungdo astrocitaria, podendo ser um modelo interessante para o
estudo da patogénese do sistema nervoso central caracteristica dos pacientes portadores de DXB. (PIBIC).
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