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IN'RODUCAO Os resulteg

A acidemia glutarica & I (GAI) é um erro inato do Comcentra
metabolismo causado pela ‘d@ficiéncia da atividade da enzima carbomla
mitocondrial glutaril-CoA sidrogenase (GCDH), que (Kig. 2'(.3
participa do catabolismo doS aminoaciodos triptofano, 95 ¢N%!

mostram que a injeg:ﬁo"léuda
de GSH (Fig. 2-A) e aumentou a form
5. 2-B), sem alterar o conteudo de grup
administracao de Lis ém diminuiu a

antioxidantes (Fi analisadas,

e Lis dil’inuiu as

hidroxilisina e lisina (Lis). Esta doenca neurometabélica ¢  Signific: ente a ,quantidade mRNA das enzj_mas
caracterizada bioquimicamente @lo acumulo tecidual dos CfA‘T.(F B) em cerebroge ““‘!O"g‘js Gedh ™~ A
Lis ainc ovocou um aumento na oxidacao DCFH (Fi

acidos glutarico e 3-hidroxiglu
acometidos por crises encefalopaticas
degeneracao dos ganglios da base, bem
cortical progressiva.

ico. Os pacientes sao
as acompanhadas da
leucoencefalopatia
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Visto que ¢ nos fisiopatogénicos responsaveis pele ) A 5
quadro neurologico d: a0 estao totalmente estabele ' ‘ . 20- 25-
0 presente estudo teve por avaliar para ‘,@ ‘ip 6 Tl _ _ %‘gzo- T L *
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Fig. 1. Atividades da
slutationa redutase (GR
horas apos uma injecao intraperitontl de salina (S’) ou lisint(Lys; 8 pmol/g). Da

&
B), catalase (CAT) (C)

0 média = desvio padrao para 5 experimentos independentes (animais). *P < 0,05, ***P <
amundongos Gedh”- injetados com Sal; #P < 0,05, ###P < 0,001 comparados aos ca
A de uma via s?ida do teste de Duncan).

RS

—> A B
__6- S 2.0-
B S 2 S S T
Og T * 23154 —T
O O 4- 1 )
UT S O =
o o o =
Co S o 1.0
E E 2- zg £
Camundongos (Gedh*™) ou ¢S 3 05
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Medida dos
parametros de
estresse oxidativo
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b b Centrifu 0 Fig. 2. Nivei glutat'iQna *uzida (GSH) (A), conteudo ;
oprenadante 0 . oxidaciao da 2°,7’-dicloroflu eina (DCFH) (D), em cérek K
(750g’ 4 C’ mlll) (Gedh™) idos 24 horas apds uma injecao intraperiton h :

tationa estao representados como média = desvio padrao para - ~
comparados aos camundongos Gcdh” injetados com Sal; #P < 0, dos
(ANOVA de uma via seguida do teste de Duncan). F

dativo avaliados: concentracoes de
e grupamentos sulfidrila e carbonila, ati
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artir dos resultados obtidos podemos concluir que a sobrecarga
compromete as defesas antioxidantes do cérebro e induz a oxidacao de B e Ak
proteinas através do aumento na producao de espéc se
camundongos Gedh”- jovens.

reativas em umol/g). Dados

(animais). *P <




