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INTRODUCAO

A Doenca da Urina do Xarope do Bordo (DXB; OMIM # 248600) € um Erro Inato do Metabolismo (EIM) caracterizada bioquimicamente pela
deficiéncia na atividade do complexo desidrogenase de a-cetoacidos de cadeia ramificada. Como resultado deste blogueio, ocorre um acumulo
de leucina, isoleucina, valina e de seus a-cetoacidos correspondentes em sangue e tecidos dos pacientes 1 3, A freqliéncia global desta doenca
é de um caso para cada 100.000 nascidos vivos 4. Existem varias formas clinicas da doenca, mas em todas elas a leucina parece ser a
principal substancia neurotoxica . O tratamento &, principalmente, dietético 4 e de dificil adesao especialmente por mulheres e adolescentes °.
Em trabalhos anteriores, no nosso laboratorio, foi demonstrado que a leucina altera parametros do metabolismo energético e estresse oxidativo
no cérebro de ratos jovens e que a administracdo de leucina durante a gravidez e lactacdo também altera os mesmos parametros na prole 7.

OBIJETIVO

Considerando que a gravidez é uma fase em que ha um estresse fisiologico natural, qgue mulheres gravidas com EIM podem apresentar
descompensacao metabdlica mais frequentemente 8 e que ndo ha publicacbes sobre criancas nascidas de maes com DXB, o presente estudo
tem como objetivo avaliar os efeitos induzidos pelo administracéo de leucina em ratas durante a gestacéo e lactacao sobre alguns parametros
de desenvolvimento neuromotor na prole.

METODOLOGIA
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CONCLUSAO

Houve um atraso no desenvolvimento neuromotor da prole de ratos que receberam administracao de leucina durante a gravidez e lactacédo, se comparado ao grupo controle.

Isto pode ser reflexo das alterac6es de parametros bioquimicos observados na prole ’

Se isso acontecer em criancas nascidas de uma mae com DXB, eles podem ter um atraso no desenvolvimento neuromotor.

piil

Mais estudos sao necessarios para avaliar outros parametros de desenvolvimento e possiveis tratamentos para prevenir estas alteracdes causadas pelo excesso de leucina.
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