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Project abstract:

A acidemia metilmalônica é uma das acidemias orgânicas mais frequentes no mundo. Sua fisiopatogênese ainda

não foi completamente elucidada, contudo, acredita-se que grande parte da sintomatologia apresentada,

especialmente os achados neurológicos, é derivada da toxicidade mitocondrial induzida pelo ácido

metilmalônico (MMA), o qual é acumulado na doença. Considerando-se que o MMA é capaz de afetar

profundamente várias funções mitocondriais, é pertinente analisar como seus efeitos tóxicos se relacionam aos

sintomas apresentados por pacientes acometidos pela acidemia metilmalônica. Ainda, a disfunção mitocondrial

pode ser uma via de indução da neurodegeneração causada pela proteína tau, e entender esse processo também

pode auxiliar no entendimento fisiopatológico da doença. Deste modo, pretende-se estudar a ação do MMA

sobre relevantes funções mitocondriais, sendo elas o metabolismo do cálcio e a dinâmica mitocondrial, em

células da linhagem de neuroblastomas

humanos SH-SY5Y. Espera-se, assim, que a investigação de mecanismos de toxicidade possa levar à

descoberta de potenciais agentes terapêuticos, o que permitirá assistir, então, à qualidade de vida dos pacientes.
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Investigação dos efeitos do ácido metilmalônico sobre o metabolismo de cálcio e a dinâmica
mitocondrial em células da linhagem de neuroblastomas humanos SH-SY5Y

Serão coletados dados sobre medidas bioquímicas em culturas de células (viabilidade celular, consumo de

oxigênio, metabolismo de cálcio e dinâmica mitocondrial) após exposição à diversas concentrações de ácido

metilmalônico. 

Os dados serão coletados em leitores de microplacas (viabilidade celular), respirômetro de alta resolução (consumo

de oxigênio), microscópio de fluorescência (dinâmica de cálcio) e fotodocumentador (western blotting de proteínas

da dinâmica mitocondrial).

Os metadados conterão as informações sobre os grupos, tempos e condições experimentais.

Os trabalhos não envolvem experimentos que demandem autorização de comitê de ética em pesquisa.

Os dados gerados serão de domínio do grupo de pesquisa/universidade até sua publicação. Após a publicação serão

disponibilizados em repositório institucional para livre acesso.

Os dados gerados são armazenados nos computadores da universidade, com cópias de segurança em drives

externos e em computadores pessoais dos pesquisadores. Periodicamente os dados são armazenados também em

serviços de nuvem.

Todos os computadores são protegidos por senha, com acesso apenas de pessoal autorizado. O acesso de

colaboradores também é feito por compartilhamento de arquivos em nuvens com proteção por login.

Os dados são armazenados até sua transformação em produtos finais (artigos científicos, dissertação, etc). Caso não

tenham sido utilizados em sua plenitude, os mesmos serão mantidos para posterior reutilização e/ou

disponibilizados em bancos de dados de livre acesso.

Os dados serão mantidos em repositório institucional de livre acesso.

A maior parte dos dados será disponibilizada, assim que possível, em repositório institucional de livre acesso.

O acesso aos dados será restrito durante a realização do trabalho para o qual foram coletados, até o momento em

que sejam publicados na forma de artigos científicos. Haverá restrições em situações onde haja possibilidade de

reutilização dos dados. 

A responsabilidade pelo gerenciamento dos dados será do Prof. César Ribeiro, líder do grupo de pesquisa.

A instituição dispõe de todos os recursos tecnológicos necessários para armazenamento (computadores, repositório

de dados). 
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