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Introdução: A quitotriosidase (QT), uma quitinase integrante da família das 18 glicosilhidrolases, é uma enzima secretada por 
macrófagos ativados de nosso organismo. Sob condições fisiopatológicas específicas, como a Doença de Gaucher (DG), estes 
macrófagos podem produzir grandes quantidades da enzima quitotriosidase. Um aumento moderado de atividade da QT, também 
é encontrado na Doença de Krabbe (DK), Niermann-Pick (DNP) e Gangliosidose GM1 (GM1). Objetivos:Nosso trabalho teve o 
intuito de caracterizar bioquimicamente a enzima quitotriosidase (QT) em plasma de indivíduos normais, pacientes com Doença de 
Gaucher (DG), Doença de Niemann-Pick (DNP), Doença de Krabbe (DK) e Gangliosidose GM1(GM1). Métodos: Determinamos a 
atividade, o Km, a Vmax, o pH ótimo e a termoestabilidade da QT. Resultados: Verificamos uma maior atividade da QT no grupo de 
pacientes com DG, DK, DNP e GM1 comparado aquela de indivíduos normais. Também observamos uma diferença significativa do 
pH ótimo no grupo de pacientes comparados aquele de indivíduos normais. Em relação à estabilidade térmica da enzima quando 
incubada à 60oC, observamos que no grupo controle, a QT foi a enzima mais termoestável dos grupos analisados. Houve 
diferença significativa do Km no grupo de pacientes com DG, DK,GM1 comparado com o valor de Km do grupo controle. 
Conclusões: Para diferenciar o grupo controle dos pacientes com as DL analisadas pode-se utilizar atividade, pH ótimo, 
termoestabilidade, Km e Vmax da enzima. Dessa forma, a determinação de parâmetros cinéticos da QT pode ser bastante útil 
como triagem de DL envolvendo macrófagos, mas não substitui a necessidade de um teste específico para enzima deficiente a fim 
de se obter um diagnóstico final destas doenças.  
 
 
  
 




