Ciéncias Biolégicas

ESTRESSE OXIDATIVO NA FENILCETONURIA. Lisana Reginini Sirtori, Carmen Regla Vargas,
276 Moacir Wajner, Marion Deon, Franciele Pessutto, Daniella Coelho, Carlos Severo Dutra Filho, Susana

Llesuy, Adriane Bello-Klein, Roberto Giugliani (orient.) (Departamento de Genética, Instituto de
Biociéncias, UFRGS).

Fenilcetonuria (PKU) é uma doenca autossémica recessiva causada pela deficiéncia da fenilalaniana hidroxilase, uma
enzima hepatica que cataliza a hidroxilacdo dda L-fenilalanina (Phe) a L-tirosina (Tyr). A deficiéncia desta enzima
causa um acumulo de Phe nos tecidos e no plasma dos pacientes com esta desordem. A caracterizagdo clinica desta
doenca é retardo mental e outras manifestacbes neurolégicas. Os mecanismos do dano cerebral ndo sdo
completamente entendidos. Estresse oxidativo tem sido observado em alguns erros inatos do metabolismo devido ao
acimulo de metabdlitos tdxicos, o que leva a uma produgdo excessiva de radicais livres, e devido as dietas restritivas
em antioxidantes. No presente estudo avaliamos varios parametros de estresse oxidativo como espécies reativas do
acido tiobarbitdrico (TBA-RS) e reatividade antioxidante total (TAR) em plasma de pacientes com PKU. A atividade
das enzimas antioxidantes catalase (CAT), superoxido dismutase (SOD) e glutationa peroxidase (GPx) foi medida
em eritrocitos destes pacientes. Foi observado que pacientes fenilcetonUricos apresentam um aumento significativo
da medida de TBA plasmético, o que indica estimulo de lipoperoxidacdo, assim como uma diminuicdo do TAR
plasmatico, refletindo uma deficiente capacidade de combater rapidamente espécies reativas. Os resultados também
mostraram uma diminuicdo da atividade da GPx em eritrocitos. Estresse oxidativo estd envolvido na patofisiologia
do dano tecidual encotrado na PKU. (PIBIC/CNPg-UFRGS).
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