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Fenilcetondria (PKU), um erro inato do metabolismo dos amino&cidos, € uma doenca
metabdlica que cursa com niveis aumentados de fenilalanina (FAL), a qual é metabolizada
por vias alternativas produzindo metabolitos toxicos: acido fenilacético, acido fenil-latico e
acido fenilpirtvico que se acumulam no sangue e tecidos dos pacientes fenilcetonuricos e séo
posteriormente excretados em niveis elevados na urina. Considerando que ha poucos estudos
relacionando o estresse oxidativo e os metabdlitos acumulados na PKU, o objetivo desse
trabalho foi avaliar e correlacionar o dano oxidativo proteico com a FAL e seus metabdlitos
(&cido fenilacético - PAA e &cido fenil-latico - PLA) na urina de pacientes fenilcetonuricos
em tratamento dietético. Amostras de urina de 10 pacientes PKU tratados e 10 individuos
saudaveis (grupo controle) foram analisados. Os parametros urinarios de di-tirosina (di-Tir),
e determinacdo dos niveis urindrios de FAL e dos seus metabdlitos PLA e PAA foram
avaliados. Os niveis de di-Tir, um biomarcador de dano oxidativo a proteinas, estavam
significativamente aumentados nos pacientes PKU sob tratamento dietético, quando
comparado ao grupo controle. A di-Tir foi correlacionada positivamente com a FAL, bem
como o PAA. Nossos resultados sugerem que o dano oxidativo a proteinas ocorre na PKU e
que o mesmo pode ser induzido pela FAL e seu metabdlito PAA.
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