Ciéncias Bioldgicas

AVALIAGCAO DO CONTEUDO E DO PERFIL DE GANGLIOSIDIOS EM DIFERENTES
441 ESTRUTURAS CEREBRAIS EM UM MODELO MURINO DA MUCOPOLISSACARIDOSE

TIPO I (MPS 1). Fernando Kreutz, Melissa Camassola, Ana Carolina Breier, Alessandra Nejar Bruno,
Luciene Pinheiro Vianna, Pedro Cesar Chagastelles, Fatima Teresinha Costa Rodrigues Guma, Nance Beier Nardi,
Vera Maria Treis Trindade (orient.) (UFRGS).

A mucopolissacaridose | (MPS I) é uma doenca de deposito lisossomal caracterizada por uma deficiéncia na enzima
alfa-L-iduronidase (IDUA), o que leva ao acimulo cerebral de glicosaminoglicanos (GAGS), heparan e dermatan
sulfato, resultando em uma disfuncdo neuroldgica progressiva. A patogenia da MPS | ainda € incerta, porém artigos
relatam haver alteracdo no contetdo lipidico de membrana em extrato de cérebro total, como decorréncia do acimulo
de GAGs. Desta forma, o objetivo deste trabalho foi avaliar os niveis e a distribuicdo de gangliosidios, bem como o
contetido de colesterol, em diferentes regifes do cérebro, como cértex, cerebelo, hipocampo e hipotalamo, em um
modelo murino de MPS I. O experimento comparou um grupo de camundongos knock-out (KO) para o gene da
enzima IDUA, e um grupo selvagem (WT). Os camundongos foram decapitados, seu cértex, cerebelo, hipocampo e
hipotalamo removidos e dissecados. A partir destas estruturas os lipidios foram extraidos com cloroférmio-metanol,
e dos extratos obtidos dosou-se gangliosidios (TBA) e colesterol (Trinder). Os diferentes gangliosidios foram
submetidos a andlise cromatogréafica. Os dados foram avaliados estatisticamente por teste t de Student. Observou-se
um aumento no conteldo total de gangliosidios de forma seletiva para cértex e cerebelo de camundongos KO, ao
passo que foi verificado um acimulo de GM3 e GM2 exclusivamente em hipocampo e hipotalamo do grupo KO. A
andlise do contetdo de colesterol ndo revelou diferenca significativa entre os grupos KO e WT. Em vista da
importancia dos lipidios de membrana na biologia celular, e dos relatos que sugerem um papel pré-apoptético ao
GM3, estes achados podem estar relacionados com a disfuncdo neuroldgica apresentada por pacientes com
mucopolissacaridose I. (PIBIC).
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