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Acidemia metilmaldnica é uma das mais freqiiéntes acidemias organicas. Caracteriza-se por altos niveis de acido metilmal6nico
(AM)(2-2,5 mM) e matabdlitos no plasma dos pacientes afetados, sendo causada pela deficiéncia na atividade da enzima L-
metilmaconil-CoA mutase. Entre os achados labotatoriais, os pacientes apresentam acidose metaholica, cetonemia, ceton(ria,
hipoglicemia, neutropenia e trombocitopenia. Neste trabalho verificamos o efeito da administragdo cronica p6s-natal de AM sobre
a concentragdo de trigliceridios e de colesterol no plasma de ratos. Os ratos receberam subcutaneamente AM, (0,76-1,27 sigma
moles/g) pH 7,4 do 6° ao 22° dia de vida, duas vezes ao dia, mantendo os niveis plamaticos similares aos dos pacientes. Os ratos
do grupo controle receberam NaCl 0,9 g% no mesmo volume dos tratados. Uma hora e meia apés a Ultima injegdo, os animais
foram anestesiados e tiveram o sangue coletado por pungdo cardiaca. O plasma foi separado por centrifugacdo e o contetido de
colesterol foi medido pelo método de Trinder (1969) e o de triglicerideos pelo método de Soloni (1971). Os animais tratados com
AM tiveram uma reducéo de 40% na concentracdo de triglicerideos no plasma. Nossos resultados podem estar relacionados com a
inibicdo hepatica na sintese dos acidos graxos (lipogénese). (CAPES, CNPq, PROPESQ-UFRGS)
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