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A aciddria D-2-hidroxiglutérica é uma rara desordem metabdlica hereditéria, caracterizada bioquimicamente por acumulagéo
tecidual de acido D-2-hidroxiglutarico e cuja etiologia ainda permanece desconhecida. Clinicamente os pacientes se apresentam
com uma encefalopatia severa de inicio precoce, caracterizada por convulsdes generalizadas, hipotonia, deficiéncia visual,
cardiomiopatia e desenvolvimento inadequado. Ha ainda uma outra forma de apresentagdo mais suave e com um quadro clinico
variavel, sendo caracterizada por retardo mental, hipotonia e macrocefalia. Os pacientes geralmente tém lesdes no nucleo
caudado. Neste estudo foi investigada a influéncia do acido D-2-hidroxiglutarico sobre duas enzimas que participam da cadeia
respiratéria e sdo consideradas marcadores da metabdlicos da atividade neuronal: citocromo oxidase (CO, complexo 1V) e
succinato desidrogenase (SDH, complexo 11) em cérebro de ratos jovens. O resultado sugere que o metabdlito inibe a cadeia
respiratoria, tendo provavelmente profundos reflexos na producdo de energia cerebral, sendo que isto pode explicar o dano
estriatal que ocorre nos pacientes a afetados, ja que esta estrutura é bastante vulneravel a falta de energia (PROPESQ/UFRGS,
FAPERGS, CNPg, PRONEX II/FINEP)
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