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EFEITO DOS METABOLITOS DA DOENCA DO XAROPE DO BORDO SOBRE A LIPOPEROXIDACAO
IN VITRO EM CEREBRO DE RATOS JOVENS. Edson Gassen, Alexandre R. da Silva, Célio Helegda,
Fernanda U. Fontella, Adriane Bell6-Klein, Moacir Wajner e Carlos S. Dutra Filho (Dep. de Bioquimica, Instituto

de Biociéncias, UFRGS)

A Doenca do Xarope do Bordo (DXB) é um erro inato do metabolismo caracterizado pelo acimulo de valina, leucina, isoleucina
e dos acidos 2-ceto-isovalérico, 2-ceto-isocaproico, 2-ceto-metilvalérico, 2-hidréxi-isovalérico, 2-hidroxi-isocaproico e 2-hidroxi-
metilvalérico. Os individuos afetados por essa doenca apresentam sintomas neurolégicos graves como retardo mental, convulsdes
e coma, cujas fisiopatologias permanecem pouco esclarecidas. Neste trabalho estudamos o efeito dos metabélitos da DXB sobre a
lipoperoxidagdo em cérebro de ratos jovens a fim de avaliar a capacidade dessas substancias em produzir estresse oxidativo. A
lipoperoxidagao foi determinada pela medida de quimiluminescéncia (QL) e de substancias reativas ao acido tiobarbittrico (TBA-
RS). Foram utilizados ratos de 7 e 30 dias de vida e as substancias foram testadas nas concentra¢des de 1 a 10 mM. Foi observado
que todos os metabdlitos produziram um aumento variavel na QL e nas TBA-RS (130% a 240% dos controles). Estes resultados
sugerem que os radicais livres podem estar envolvidos na fisiopatologia das desordens neurolégicas caracteristicas dessa doenca.
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