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GA em ratos de 7, 14 e 22 dias de idade. Os animais foram mortos por decapitação depois de 30, 60 e 120 minutos da 
injeção da droga, o sangue foi coletado e o cérebro e o músculo esquelético separados. Doses de GA foram injetadas para 
atingir concentrações de 0,5 – 1,0 mM da droga no cérebro, pois é a faixa encontrada em pacientes afetados. Observamos 
que o volume aparente de distribuição e o clearence plasmático aumentam com o avanço da idade. Ainda, verificamos que 
as concentrações de GA no músculo esquelético estavam 5 vezes maiores que no cérebro, refletindo a seletividade da 
barreira hemato-encefálica. Acreditamos que este modelo animal quimicamente induzido de acidemia glutárica possa ser 
usado para estudos neuroquímicos e comportamentais para esclarecer a fisiopatologia do dano cerebral encontrado na GA-I. 
Auxílio financeiro: FAPERGS, CNPq, PROPESq, PRONEX.  
 
EFEITO IN VITRO DO ÁCIDO METILMALÔNICO SOBRE AS ATIVIDADES ENZIMÁTICAS COMPLEXO II EM 
HOMOGENEIZADO DE FÍGADO, RIM, HIPOCAMPO E ESTRIADO DE RATOS JOVENS. Schmidt AL , Pettenuzzo LF , 
Wyse A , Wannmacher CMD , Dutra-Filho CS , Wajner M . Departamento de bioquimica- ICBS . HCPA - UFRGS. 
O ácido metilmalônico (AMM) é o principal metabólito acumulado nos pacientes com acidemia metilmalônica, doença 
metabólica que se caracteriza por um quadro de encefalopatia severa. Neste trabalho investigamos o efeito do AMM sobre a 
atividade da enzima sucinato: ubiquinona oxirredutase (complexo II), enzima da cadeia respiratória e do ciclo de Krebs. 
Fígado, rim, hipocampo e estriado de ratos de 30 dias foram homogeneizados em tampão SETH 1:20 (m/v) e a atividade 
enzimática determinada na presença de cinco concentrações de substrato (sucinato, 0,5, 1,0, 2,5, 5,0 e 16 mM) e de 2,5 
mM de AMM. Nossos resultados demonstraram uma inibição do complexo II na presença de 0,5 e 1 mM de substrato nas 
estruturas cerebrais (hipocampo e estriado). Porém a mesma inibição não foi observada em fígado e rim. O efeito inibitório 
do AMM pode refletir uma inibição da produção de energia cerebral e explicar, ao menos em parte, o mecanismo 
fisiopatológico da disfunção neurológica encontrada na acidemia metilmalônica (PRONEX, CNPq, FAPERGS, 
PROPESQ/UFRGS).  
 
CARACTERIZAÇÃO BIOQUÍMICA DA ENZIMA QUITOTRIOSIDASE: COMPARAÇÃO ENTRE INDIVÍDUOS 
NORMAIS E PACIENTES COM AS DOENÇAS DE GAUCHER E DE NIEMANN-PICK. Wajner A , Michelin K , Burin MG , 
Pereira MLS , Pires RF , Giugliani R , Coelho JC . Serviço de Genética Médica; ICBS-Bioquímica-UFRGS . HCPA - UFRGS. 
Fundamentação: A quitotriosidase (QT) é uma quitinase secretada por macrófagos ativados. Esta enzima pode ter sua 
atividade aumentada em algumas Doenças Lisossômicas de Depósito (DLD), principalmente na Doença de Gaucher (DG), na 
qual é utilizada como auxiliar no diagnóstico e acompanhamento terapêutico. Objetivos: O objetivo do presente estudo foi 
determinar a atividade da QT em indivíduos normais e em pacientes com DG e com Doença Niemann-Pick A ou B (DNP). 
Além disso, determinamos a cinética da QT nos três grupos estudados. Causistica: A atividade da QT assim como Km, Vmax, 
pH ótimo e a termoestabilidade da enzima foram determinados em plasma de indivíduos normais e em pacientes com DG e 
DNP. Resultados: A atividade da QT nos pacientes com DG e DNP foi, respectivamente, 600 e 30 vezes maior do que a dos 
indivíduos normais. Observamos diferenças significativas no pH ótimo, Vmax e termoestabilidade entre os grupos. O Km foi 
diferente nos indivíduos normais em relação aos pacientes com DG e DNP.Entretanto, não houve diferença significativa entre 
os valores de Km nos pacientes com DG e DNP. Conclusões: As diferenças encontradas nos parâmetros bioquímicos dos 
grupos estudados permitem concluir que a determinação da atividade da QT pode auxiliar na identificação de pacientes com 
DG e DNP.O paramêtro termoestabilidade pode ser considerado um método de distinção entre as doenças estudadas. A 
incorporação de testes moleculares para o gene da QT irá adicionar uma valiosa informação complementar, especialmente 
para os casos em que o aumento da atividade de QT for abaixo do esperado.  
 
EFEITO ÁCIDO ALFA-CETOISOCAPRÓICO SOBRE OS NÍVEIS INTRACELULARES DE AMPC EM FATAIS DE 
CÓRTEX CEREBRAL DE RATOS. Heimfarth L , Oliveira Loureiro S , Funchal C , Santos AQ , Zamoner A , Frasson Corbelini 
P , Oliveira SA , Vivian L , de Lima Pelaez P , Wajner M , Pessoa- Pureur R . Departamento de Bioquímica, Instituto de 
Ciências Básicas da Saúde, Universidade Federal do Rio Grande do Sul, Porto Alegre, RS. . Outro. 
FUNDAMENTAÇÃO:A Doença do Xarope do Bordo (DXB) é um distúrbio do metabolismo dos aminoácidos de cadeia 
ramificada (AACR) causado pela deficiência na atividade do complexo desidrogenase dos cetoácidos de cadeia ramificada. 
Caracteriza-se bioquimicamente pelo acúmulo dos AACR, leucina, isoleucina, valina e dos seus alfa-cetoácidos, ácido alfa-
cetoisocapróico (CIC), alfa-ceto-beta-metilvalérico (CMV) e alfa-cetoisovalérico (CIV). Cetoacidose e retardo mental são os 
principais sintomas dos pacientes afetados. O AMPc é um importante segundo mensageiro intracelular e sua concentração é 
capaz de modificar-se em resposta a sinais extracelulares. OBJETIVOS: Neste trabalho, investigamos o efeito do CIC, o 
cetoácido que mais se acumula na DXB, sobre os níveis intracelulares de AMPc em fatias de córtex cerebral de ratos de 9 e 
21 dias em diferentes tempos de incubação. MÉTODO: Fatias de córtex cerebral de ratos de 9 e 21 dias foram incubadas 
com 1.0 mM CIC por 5 ou 30 minutos e os níveis intracelulares de AMPc foram medidos. RESULTADOS: Os resultados 
obtidos mostraram que o CIC é capaz de aumentar os níveis intracelulares de AMPc em córtex cerebral de ratos após 5 
minutos de incubação em ambas as idades estudadas (50%). Entretanto, a incubação das fatias de córtex cerebral por 30 
minutos com CIC não apresentou efeito significativo tanto nos animais de 9 quanto no de 21 dias. CONCLUSÕES: Através 
desse estudo pode-se concluir que o CIC, em concentração encontrada no sangue e nos tecidos de pacientes portadores de 
Doença do Xarope do Bordo, aumentam os níveis intracelulares de AMPc em córtex cerebral de ratos somente em tempos 
curtos de incubação. Apoio Financeiro: CNPq , PRONEX , PROPESQ, CAPES, FAPERGS 
 
RELAÇÃO DO USO DE CATETER COM A OCORRÊNCIA DE SEPSE. Machado DP, FB Nunes , RCV Santos , JCFA Filho , 
RE Ruschel , TB Filippin , JR Oliveira . Serviço de Patologia Clínica . HCPA - UFRGS. 
O objetivo deste trabalho foi relacionar o uso de cateteres com a ocorrência de bacteremia e sepse. Materiais e Métodos: A 
cultura da ponta de cateter foi considerada positiva quando houve crescimento de 15 ou mais colônias em placa. Foi 
coletado sangue destes pacientes para dosagem de bilirrubinas direta total, creatinina, gasometria, contagem de leucócitos 
e plaquetas. A identificação bacteriana foi realizada através de provas bioquímicas ou através do sistema MicroScan (Dade 
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