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Introducéo. A esclerose tuberosa (TSC) é uma sindrome hereditaria autossémica dominante causada por mutacBes de perda de
funcéo nos genes TSC1 ou TSC2, que codificam proteinas que agem na supressdo de mTOR, um regulador mestre do crescimento
celular. As manifestagcdes da esclerose tuberosa sdo amplamente variadas, representando um desafio para o diagndstico e para o
desenvolvimento de tratamentos eficazes. Inibidores de mTOR séo utilizados e investigados para varios sintomas em pacientes com
TSC mas possuem efetividade muito variavel entre pacientes tratados. Ainda ndo se sabe se existem diferentes respostas ao
tratamento de acordo com as diferentes mutacdes apresentadas pelos pacientes. Objetivo. O objetivo deste trabalho foi avaliar o
mecanismo de acdo molecular e efeito do inibidor de mTOR rapamicina em células de individuos com diferentes mutacdes
germinativas em TSC1 ou TSC2. Métodos. Biépsias de pele de aparéncia normal foram obtidas de cinco mulheres diagnosticadas
com TSC e com mutagdo em heterozigose identificada (duas em TSC1 e trés em TSC2) e de dois individuos sem mutagdo em
ambos os genes. Os participantes assinaram Termo de Consentimento Livre e Esclarecido aprovado pelo CEP-HCPA e registrado no
GPPG-HCPA sob nimero 15-0049. Culturas primarias de fibroblastos foram estabelecidas e utilizadas para avaliar viabilidade
celular, progresséo do ciclo celular e autofagia por citometria de fluxo. Resultados. Nao foram observadas diferencas na viabilidade e
ciclo celular entre os grupos com e sem mutagdo. No entanto, a autofagia parece estar diminuida em células com mutagéo; apés o
tratamento com rapamicina, o aumento do niumero de células autofagicas é maior no grupo com mutagédo (p=0.039). Nao foi possivel
observar correlacdo entre os tipos de mutagdo e a resposta ao tratamento com rapamicina. Conclusdo. A autofagia é uma das
funcdes celulares que parece estar alterada em células com mutagdo em heterozigose em TSC1 ou TSC2, e pode ser um dos
processos celulares alvo no tratamento da esclerose tuberosa. Nesse sentido, a investigacdo de compostos alternativos que sejam
mais baratos, de facil acesso e que permitam o estimulo da via de autofagia serd uma perspectiva de continuacédo e aplicacao do
resultado encontrado neste estudo.
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Introducé@o: A menopausa € caracterizada pela interrup¢éo das habilidades reprodutivas femininas e ocorre como consequéncia da
reducdo da secrecdo hormonal ovariana. Particularmente os estrégenos ovarianos, além de apresentarem fung8es reprodutivas,
também desempenham func¢des nado reprodutivas. Estudos mostram que a deficiéncia de estrégenos estéa relacionada com processos
neurodegenerativos e que distlrbios no metabolismo energético mitocondrial também tem sido relacionados com tais condicdes. A
procura de alternativas a terapia de reposi¢do hormonal para o tratamento da menopausa tem sido cada vez mais estudada. Neste
sentido, a vitamina D, vem sendo estudada como um possivel agente terapéutico. Objetivo: O objetivo do trabalho foi investigar o
efeito da ovariectomia (OVX) e/ou da suplementagdo com vitamina D sobre a atividade da citocromo ¢ oxidase, niveis de ATP e
massa e potencial de membrana mitocondrial em hipocampo de ratas Wistar adultas. Materiais e métodos: Ratas Wistar adultas (90
dias) foram divididas em quatro grupos (SHAM, OVX, vitamina D e OVX+ vitamina D, n=4-6 animais por grupo) e submetidas a
remocéo bilateral de ovarios (OVX). Trinta dias ap6s o procedimento foi iniciada suplementagédo diaria com vitamina D (500 Ul/Kg de
peso corporal) através de gavagem, por 30 dias. Posteriormente os animais foram eutanasiados por decapitacéo, e o hipocampo foi
dissecado para as andlises. Os resultados foram analisados por ANOVA de duas vias seguida do teste de Tukey. Este trabalho foi
submetido e aprovado pelo CEUA-UFRGS (28033). Resultados: Os resultados mostraram que a OVX foi capaz de reduzir
significativamente a atividade da citocromo c oxidase (p<0.05). A suplementagdo com vitamina D néo foi capaz de reverter este efeito
(p>0.05). A andlise dos niveis de ATP mostrou que a OVX causou reducdo significativa neste parametro (p<0.05), e este prejuizo foi
revertido pela suplementagcao com vitamina D (p<0.05). Por fim, a OVX também causou reducdo de massa e potencial de membrana
mitocondrial na estrutura estudada (p<0.05) e a suplementagdo com vitamina D foi eficaz em reverter as altera¢cdes observadas
(p<0.05). Conclusdo: A OVX provoca altera¢des mitocondriais em hipocampo de ratas adultas e a suplementagédo com vitamina D se
mostrou eficaz na reversdo de algumas destas alteracdes. Esperamos com nossos resultados auxiliar na melhor compreenséao da
neurobiologia da menopausa, bem como na busca de novas estratégias de prote¢do. Apoio Financeiro: CNPq e PROPESQ.
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The Burkholderia cepacia complex (BCC) is a group of closely related species which, are associated with different levels of virulence
and patient-to-patient transmissibility among Cystic Fibrosis (CF) patients. Although all species of the complex are associated with a
poor prognosis, B. cenocepacia genomovar Il is frequently related to a drastic reduction in lung function and decrease in survival.
Moreover, this specie is responsible for the "cepacia syndrome", a necrotizing pulmonary infection with high mortality rate in CF
patients. Differentiation of Bcc species by biochemical tests or even by conventional automated systems is cumbersome, if possible at
all. Although molecular diagnostic based on PCR is considered a very sensitive and specific method to identify Bcc species (and
genomovars), it is costly and needs long turnaround times. MALDI-TOF is considered an accurate and rapid technology for bacteria
identification but it may not be a reliable method to distinguish the species of Bcc. The aim of this preliminary study was to compare
the MALDI-TOF with a well-established nested-PCR for B. cenocepacia identification. A total of 10 B. cenocepacia 1lI-B previously
identified by nested-PCR were submitted in duplicate to identification on MALDI-TOF (Bruker Microflex®) using a conventional
protocol (extraction by formic acid directly on the MALDI-TOF plate). The MALDI-TOF identified 8 isolates as B. cenocepacia with
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