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Project abstract:

A acidemia metilmaldnica é uma das acidemias organicas mais frequentes no mundo. Sua
fisiopatogénese ainda ndo foi completamente elucidada, contudo, acredita-se que grande parte da
sintomatologia apresentada, especialmente os achados neurolégicos, é derivada da toxicidade
mitocondrial induzida pelo 4cido metilmaldnico (MMA), o qual é acumulado na doenca.
Considerando-se que o MMA é capaz de afetar profundamente varias fun¢des mitocondriais, é
pertinente analisar como seus efeitos toxicos se relacionam aos sintomas apresentados por
pacientes acometidos pela acidemia metilmalonica. Ainda, a disfun¢do mitocondrial pode ser uma
via de inducdo da neurodegeneragao causada pela proteina tau, e entender esse processo também
pode auxiliar no entendimento fisiopatolégico da doenga. Deste modo, pretende-se estudar a agdo
do MMA sobre relevantes fungdes mitocondriais, sendo elas o metabolismo do calcio e a dindmica
mitocondrial, em células da linhagem de neuroblastomas

humanos SH-SY5Y. Espera-se, assim, que a investigacdo de mecanismos de toxicidade possa levar
a descoberta de potenciais agentes terapéuticos, o que permitira assistir, entdo, a qualidade de vida
dos pacientes.
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Investigacao dos efeitos do acido metilmalonico sobre o metabolismo de calcio e a
dinamica mitocondrial em células da linhagem de neuroblastomas humanos SH-
SY5Y

Coleta de Dados

Que dados serao coletados ou criados?
Serdo coletados dados sobre medidas bioquimicas em culturas de células (viabilidade celular, consumo

de oxigénio, metabolismo de calcio e dindmica mitocondrial) apds exposicdo a diversas concentracdes
de dcido metilmaldnico.

Como os dados serao coletados ou criados?
Os dados serdo coletados em leitores de microplacas (viabilidade celular), respirometro de alta

resolucdo (consumo de oxigénio), microscopio de fluorescéncia (dindmica de célcio) e
fotodocumentador (western blotting de proteinas da dindmica mitocondrial).

Documentacdo e Metadados

Que documentacao e metadados acompanharao os dados?

Os metadados conterdo as informacdes sobre os grupos, tempos e condi¢cdes experimentais.

Etica e Conformidade Legal

Como vocé administrara qualquer questao ética?

Os trabalhos ndo envolvem experimentos que demandem autorizacdo de comité de ética em pesquisa.

Como vocé vai gerenciar os direitos autorais e os direitos de propriedade intelectual (IP /
IPR)?

Os dados gerados serdo de dominio do grupo de pesquisa/universidade até sua publicacdo. Apds a
publicacdo serdo disponibilizados em repositdrio institucional para livre acesso.

Armazenamento e Backup

Como os dados serao armazenados e terdao backup durante a pesquisa?

Os dados gerados sdo armazenados nos computadores da universidade, com cépias de seguranca em
drives externos e em computadores pessoais dos pesquisadores. Periodicamente os dados sao
armazenados também em servicos de nuvem.



Como vocé vai gerenciar o acesso e a seguranca?

Todos os computadores sdo protegidos por senha, com acesso apenas de pessoal autorizado. O acesso
de colaboradores também é feito por compartilhamento de arquivos em nuvens com protecdo por login.

Selecao e Preservacao
Quais dados sao de valor a longo prazo e devem ser mantidos, compartilhados e / ou
preservados?

Os dados sdo armazenados até sua transformacdo em produtos finais (artigos cientificos, dissertacao,
etc). Caso ndo tenham sido utilizados em sua plenitude, os mesmos serdo mantidos para posterior
reutilizacdo e/ou disponibilizados em bancos de dados de livre acesso.

Qual é o plano de preservacao a longo prazo do conjunto de dados?

Os dados serdo mantidos em repositério institucional de livre acesso.

Compartilhamento de Dados

Como vocé vai compartilhar os dados?

A maior parte dos dados sera disponibilizada, assim que possivel, em repositoério institucional de livre
acesso.

Existem restricoes ao compartilhamento de dados requeridos?

O acesso aos dados sera restrito durante a realizacdo do trabalho para o qual foram coletados, até o
momento em que sejam publicados na forma de artigos cientificos. Havera restricdes em situagoes
onde haja possibilidade de reutilizacdo dos dados.

Responsabilidades e Recursos

Quem sera responsavel pelo gerenciamento de dados?

A responsabilidade pelo gerenciamento dos dados sera do Prof. César Ribeiro, lider do grupo de
pesquisa.

Quais recursos vocé precisara para entregar seu plano?

A instituicdo dispde de todos os recursos tecnolégicos necessarios para armazenamento (computadores,
repositério de dados).



