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O prion é o agente causal das encefalopatias espongiformes transmissiveis. O agente infeccioso (PrPsc) é uma forma anormal de
uma proteina neuronal normal, a proteina prion celular (PrPc), cuja funcdo permanece desconhecida. Camundongos transgénicos
com knockout de PrPc apresentam apenas déficits comportamentais leves. Este trabalho visou avaliar a sensibilidade destes
camundongos a diversos modelos farmacol6gicos de convulsdes agudas e cronicas. A injegdo de doses convulsivantes de
pentilenotetrazol (PTZ) e pilocarpina acarretou mortalidade maior entre os animais transgénicos (91% x 33% e 86,7% x 40%,
respectivamente). Ja ap6s a injecdo de &cido cainico, 70% dos animais transgénicos e nenhum dos controles apresentaram crises
motoras severas. Finalmente, em relacdo a progressdo do kindling por PTZ, ap6s 10 injecdes, a mortalidade era de 87% entre os
camundongos transgénicos e apenas 14,2% entre os controles. Todas as diferencas foram estatisticamente significativas (p<0,05).
Assim, os camundongos com deficiéncia da PrPc sdo mais suscetiveis a crises convulsivas induzidas por varios farmacos. A
relacdo da deficiéncia de PrPc com as mioclonias observadas em doencgas causadas pelo prion, como a doenga de Creuztfeld-
Jacob, ou mesmo com outras formas de epilepsia idiopatica (familiar), secundaria ou criptogénica em humanos devera ser objeto
de futuras investiga¢cdes (PRONEX. CNPg, FAPESP, Fundacdo Ludwig).
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