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A adrenoleucodistrofia (X-ALD) é uma desordem peroxissomal caracterizada bioquimicamente pelo acimulo tecidual dos acidos
graxos de cadeia muito longa (AGCML), especialmente o acido hexacosandico (C26:0) e do &cido tetracosantico (C24:0) devido
a um defeito no transporte da enzima AGCML-CoA sintetase para o interior dos peroxissomas. A forma cerebral infantil (ALDc)
e a adrenomieloneuropatia (AMN) sdo as formas clinicas mais comuns. A terapéutica atualmente preconizada inclui dieta pobre
em AGCML associada ao uso da mistura gliceroltrioleato /gliceroltrierucato (GTO/GTE-Oleo de Lorenzo).Neste trabalho foram
estudados sete pacientes (5 ALDc e 2AMN) tratados com essa terapéutica por um periodo médio de trinta meses, com objetivo de
verificar o efeito bioquimico deste tratamento. Os niveis plasméaticos do C26:0 ficaram acima de 2,86uM/L (normal:0,32—
1,56puM/L) em 62% das determinagdes feitas durante o periodo de tratamento. Entretanto, estes niveis foram drasticamente
reduzidos ap6s o inicio do tratamento, permanecendo em média 58% abaixo dos valores iniciais durante todo o periodo de
terapéutica. A razdo C26:0/C22:0 sofreu uma reducéo média de 43% ap6s o inicio do tratamento. Apesar da clara diminuigéo da
concentracdo de C26:0 seus niveis plasmaticos se mantiveram acima dos valores normais durante quase todo o periodo estudado.
Além disso, a literatura mostra uma pobre melhora clinica dos pacientes tratados com GTO/GTE. Novas drogas para X-ALD
estdo sendo testadas em estudos clinicos multicéntricos, entre elas a lovastatina, com o objetivo de encontrar melhores opgoes
terapéuticas para X-ALD. (Fapergs,CNPq, Propesq/UFRGS, FIPE/HCPA).





