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As microfibrilas, um dos componentes das fibras elasticas, sdo formadas por diversos
componentes dos quais se destacam as fibrilinas — componentes majoritarios — além de outras
moléculas como fibulinas e MAGP (Microfibril-Associated Glycoprotein). Mutagdes no gene da
fibrilina-1, estéo relacionadas a Sindrome de Marfan, doenga genética autossémica dominante,
caracterizada por uma desordem no tecido conjuntivo que compromete, por exemplo, a
formagao de grandes vasos. A maioria dos seus sintomas relaciona-se, provavelmente, com
uma hiper-ativagdo do fator TGF-B, mas quando portadores sdo tratados com Losartan
apresentam uma melhora significativa nos sinais clinicos, devido a diminuigdo no nivel de TGF-
. Dessa forma, o objetivo geral do projeto consiste no estudo dos efeitos da deficiéncia de
fibrilina-1 a partir da analise do perfil de expressao de proteinas no processo de formagao das
fibras elasticas pela avaliagdo da deposicao de tropoelastina enddégena e recombinante. Assim,
para padronizagdo das técnicas, células RFL6 foram plaqueadas e cultivadas até atingirem
confluéncia. Apos isto, elas foram lisadas e entdo submetidas a dosagem proteica através do
método de Bradford. Analise em eletroforese bi-dimensional foi realizada e até o presente
momento, estamos trabalhando na padronizacdo dos géis, para entdo iniciarmos o processo

com as células obtidas de camundongos deficientes em fibrilina 1.
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