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INTRODUCAO

A hiperglicinemia nao-cetotica (HNC) € um erro inato do metabolismo de heranca autossomica recessiva causado pela deficiéncia do
sistema de clivagem da glicina (SCG) presente no cérebro, rins e figado (1), levando ao acumulo tecidual e elevada excrecao urinaria de
GLI pelos pacientes portadores dessa doenca.

Os pacientes afetados pela HNC apresentam sintomas neurologicos severos, tais como ataxia, retardo mental e convulsdes (2). Embora a
excitotoxicidade pareca estar envolvida no dano cerebral dos pacientes acometidos por esse disturbio, os mecanismos envolvidos na
neuropatologia dessa doenca ainda nao estao bem definidos.

OBIJETIVO

O objetivo do presente estudo foi investigar o efeito da administracao intraestriatal aguda de GLI (4 umol) sobre importantes parametros

de estresse oxidativo em estriado de ratos de 30 dias de vida. Os parametros foram avaliados 30 min, 2 h ou 12 h ap6s a injecao do
aminoacido.

METODOS

Os seguintes parametros de estresse oxidativo foram avaliados:

e substancias reativas ao acido tiobarbiturico (TBA-RS) (5)

e oxidacao de sulfidrilas (6)

* niveis de glutationa reduzida (GSH) (7)

e atividades das enzimas superoxido dismutase (SOD) (8), catalase (CAT) (9), glutationa peroxidase (GPx) (10) e glicose-6-fosfato-
desidrogenase (G6PDH) (11).

RESULTADOS

Nossos resultados demonstram que a injecao intraestriatal de GLI aumentou significativamente os niveis de TBA 30 min e 2 h apods a
administracao (Figura 1), indicando que o aminoacido induz peroxidacao lipidica. Também observamos que a GLI aumentou a atividade
da SOD 30 min, 2 h e 12 h apds a injecao (Figura 2) e as as atividades da CAT (Figura 3) e GPx (Figura 4) apenas 12 h apo6s a injecao.
Finalmente, foi verificado que a GLI nao alterou a atividade da G6PDH e os niveis de GSH em estriado de ratos (resultados nao
demonstrados).
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Figura 1. Efeito da administracdo intraestriatal de glicina (GLI) sobre a medida das substancias reativas Figura 2. Efeito da administragdo intraestriatal de glicina (GLI) sobre a atividade da enzima superoxido
ao acido tiobarbitdrico (TBA-RS) em estriado de ratos. Valores estdo representados como média + DP dismutase (SOD) em estriado de ratos. Valores estdo representados como media + DP para 5 ou 6
para 5 ou 6 experimentos diferentes (animais). *P < 0,05, comparado com o controle. (Teste T-student experimentos diferentes (animais). *P < 0,05, **P < 0,01, comparado com o controle (Teste T-student
para amostras ndo pareadas). para amostras ndo pareadas).
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Figura 3. Efeito da administracdo intraestriatal de glicina (GLI) sobre a atividade da enzima catalase Figura 4. Efeito da administragao intraestriatal de glicina (GLI) sobre a atividade da enzima

(CAT) em estriado de ratos. Valores estao representados como média £ DP para 5 ou 6 experimentos glutationa peroxidase (GPx) em estriado de ratos. Valores estao representados como media

diferentes (animais). *P < 0,05, comparado com o controle. (Teste T-student para amostras ndo + DP para 5 ou 6 experimentos diferentes (animais). ***P < 0,001, comparado com o
pareadas). controle. (Teste T-student para amostras ndao pareadas).

DISCUSSAO

Nossos resultados mostram que a GLI induziu dano oxidativo lipidico e alterou as defesas antioxidantes enzimaticas em estriado.
Portanto, podemos presumir que o estresse oxidativo causado por GLI pode estar envolvido na fisiopatologia do dano neurolégico
apresentado pelos pacientes portadores de HNC.
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