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ADMINISTRAGAO CRONICA DE ACIDO GLUTARICO INIBE A CADEIA RESPIRATORIA DE RATOS JOVENS

CAROLINA MASO VIEGAS;FERREIRA, G.C.; TONIN, A.; SCHUCK, P.F; SCHMIDT, A. L.; WINTER, J;
GRANDO, V.; FITARELLI, D.B.F.; SOLANO, A.; LATINI, A.; VARGAS, C.R. E WAJNER, M.

Departamento de Bioquimica, Instituto de Ciéncias Basicas da Saude, Universidade Federal de Rio Grande do
Sul; Hospital de Clinicas, Servico de Genética Médica, Porto Alegre — RS, Brasil. Acidemia Glutarica tipo |
€ um erro inato do metabolismo que afeta o catabolismo da lisina, hidroxilisina e triptofano causado por uma
deficiéncia da atividade da enzima glutaril-CoA desidrogenase. A doenga caracteriza-se por macrocefalia,
degeneracgdo estriatal, hipotonia e retardo psicomotor.. A deficiéncia enzimatica leva a um acumulo de acido
glutarico (AG), glutacdnico e 3-hidroxiglutarico. No presente trabalho, desenvolvemos um modelo quimico de
acidemia glutarica por administracéo crénica subcutanea de 5 ymol/g de peso corporal de AG em ratos do quinto
ao vigésimo segundo dia de vida. Os animais foram mortos por decapitagdo 12 horas apdés a ultima injecdo da
droga, e o cortex cerebral e o musculo esquelético foram separados e homogeneizados. Foram determinadas as
atividades dos complexos da cadeia respiratéria (I-IV). Nossos resultados demonstram que a administragao
cronica de AG inibiu as atividades dos complexos I-lll e II, e aumentou a atividade do complexo IV em musculo
esquelético, sem interferir na atividade dos complexos da cadeia respiratéria em cértex cerebral. Tais resultados
sugerem que o acido glutarico pode interferir de uma maneira especifica na fosforilagdo oxidativa em musculo
esquelético, o que poderia explicar, ao menos em parte, a hipotonia apresentada pelos pacientes portadores de
acidemia glutarica tipo I. Auxilio financeiro: FAPERGS, CNPq, PROPESq, PRONEX.
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