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A fenilcetonuria (PKU) é uma doenca inata causada pela deficiéncia da fenilalanina hidroxilase hepatica, enzima que
converte fenilalanina em tirosina, e os individuos portadores desta doenca tém como principal caracteristica o retardo mental. A
creatina quinase, isoenzima encontrada nas formas citosdlica e mitocondrial, constitui um “tamponador” de energia celular a todos
tecidos com grandes necessidades energéticas, reabastecendo ATP a partir da fosfocreatina. O metabolismo energético cerebral
sintetiza e utiliza grandes quantidades de ATP, sendo que no tecido nervoso a creatina quinase citosdlica encontra-se acoplada a
Na*, K*-ATPase, enzima responsavel pelo equilibrio iénico celular. A CK mitocondrial somente é encontrada no plasma humano
em condicBes patoldgicas. Através do método de Rosalki (1967) a atividade da creatina quinase foi estudada no plasma de
pacientes fenilcetondricos (PKU) cadastrados no Servico de Genética Médica do Hospital de Clinicas de Porto Alegre. Os
resultados demonstraram um aumento significativo na atividade da CK citosolica (p<0,01), porém nao foi observada alteracédo na
atividade da CK mitocondrial. Os resultados obtidos podem indicar um desequilibrio na homeostasia energética cerebral nestes
pacientes. (PROPEX-UNIVATES, Lajeado).
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