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CINETICA DA INIBICAO DA PIRUVATOQUINASE DE CORTEX CEREBRAL DE RATOS POR
274 FENILALANINA E DA PREVENCAO POR ALANINA. Andrea R. Cornelio, Luciane R. Feksa, Rui F. O
Cardozo, Virginia C. Rech, Clovis M. D. Wannmacher (Departamento de Bioquimica, ICBS, UFRGS).

A fenilcetonuria (PKU) é uma doenca metabdlica causada pela deficiéncia da enzima fenilalanina hidroxilase (PAH)
no figado com conseqliente acimulo de fenilalanina (Phe) e de seus metabdlitos no sangue e nos tecidos. Quando nao tratados
precocemente 0s pacientes apresentam um grau variavel de dano neuroldgico, através de efeitos da Phe cujos mecanismos sdo
pouco conhecidos. A piruvatoquinase (PK) é uma enzima chave na regulacdo da glicélise, um processo metabdlico critico para o
cérebro e que se encontra deficiente na PKU. O objetivo do presente trabalho foi investigar o efeito da Phe e da alanina (Ala), o
principal aminoacido formador de glicose, sobre a atividade da PK de cortex cerebral de ratos Wistar e a cinética do efeito de
ambos aminoacidos. A atividade da PK foi medida pelo método de Leong et al (1981) e os estudos cinéticos in vitro foram
realizados conforme Lineweaver-Burk e Chevillard et al (1993). Os resultados dos estudos in vivo e in vitro mostraram que a Phe
inibe a atividade da PK e que a Ala previne a inibi¢do. Os resultados dos estudos cinéticos in vitro sugerem que a Phe inibe a PK
atuando no sitio ativo da enzima e que a Ala previne a inbigdo por competi¢do com a Phe. Se os efeitos da Phe observados em

ratos ocorrem também nos pacientes com PKU, é possivel que possam contribuir para o dano neurolégico na doenca e que a
administragdo de Ala possa ser benéfica aos pacientes. (PRONEX / CNPq, Fapergs, Propesq / UFRGS).
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