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INTRODUCAO: A mucopolissacaridose I (MPS I) é uma doenca caracterizada por acimulo lisossomal de glicosaminoglicanos
(GAG), devido a deficiéncia da enzima alfa-L-iduronidase, que leva a neurodegeneragdo e déficits neuroldgicos, além de outras
caracteristicas clinicas e patolégicas. OBJETIVOS: Analisar caracteristicas comportamentais, de sobrevida e dosagem de GAG
urinarios em camundongos MPS 1. MAT E METODOS: Camundongos machos com MPS I e camundongos normais (CN)
(n=5/grupo) foram submetidos a testes comportamentais aos 2, 4, 6 e 8 meses de idade, para avaliacdo de ansiedade (pelo
teste de cruz elevada), atividade locomotora (teste de campo aberto) e forga neuromuscular (teste de hang wire). Dez animais
foram mantidos até 1 ano para analise de sobrevida. A urina foi coletada aos 2,4, 6 e 8 meses de idade para dosagem de GAG
pelo método colorimétrico com azul de dimetil. Os resultados foram analisados pelo teste T. RES E CONCLUSOES: Camundongos
MPS I apresentaram anormalidades no teste de campo aberto a partir dos 4 meses de idade, com reducdo de até 40% (p menor
0,05) na atividade locomotora aos 8 meses, comparados a CN. No teste hang wire, verificou-se que camundongos MPS I
apresentaram dificuldades para manterem-se seguros no aparato a partir dos 6 meses. O resultado da dosagem de GAG mostrou
diferenga entre camundongos MPS I e CN em todos os tempos analisados (p menor 0,05). A sobrevida foi de 35% nos animais
MPS I e de 100% dos CN (p menor 0,05). Nao houve diferenca no teste de ansiedade. Os testes indicam alteragdes
comportamentais que ocorrem pelo dano neuroldégico na MPS I, bem como uma maior excregdo de GAG na urina e uma
diminuicdo na sobrevida nesses animais. Os parametros estudados poderdo ser usados em trabalhos futuros na avaliagdo de
tratamentos para MPS 1.





