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Hospital de Clinicas, Servi¢co de Genética Médica, Porto Alegre — RS, Brasil.O acido 3-hidroxiglutarico (3HGA) se
acumula na desordem neurometabolica conhecida como deficiéncia de glutaril-CoA desidrogenase (GDD). A
deficiéncia ¢ caracterizada por sintomas neurologicos ¢ atrofia cortical. Considerando que os mecanismos
fisiopatologicos da injuria cerebral nesta doenga ainda ndo foram completamente definidos, o objetivo do presente
trabalho foi investigar o efeito in vitro do 3HGA (0.01 — ImM) sobre os seguintes pardmetros de estresse oxidativo
quimiluminescéncia, espécies reativas ao acido tiobarbitirico (TBA-RS), potencial antioxidante total (TRAP),
reatividade antioxidante total (TAR), producdo de 6xido nitrico (ON), oxidagdo da diclorofluoresceina (DCF) e as
atividades das enzimas antioxidantes catalase, glutationa peroxidase e superoxido dismutase em cortex cerebral em
ratos jovens. Foi verificado que o 3HGA induz significativamente o aumento da quimiluminescéncia e dos niveis de
TBA-RS. Além disso, a producdo de ON e oxidacdo de DCF foram também aumentadas em contraste com o TRAP e
TAR os quais foram marcadamente diminuidos pelo metabodlitos. Por outro lado, o 3HGA nao modificou as
atividades das enzimas antioxidantes. Os resultados indicam que o 3HGA induz a lipoperoxidacdo e produgdo de
radicais livres e uma redugdo da quantidade e qualidade das defesas ndo-enzimaticas antioxidantes do cérebro.
Entretanto, isso sugere que o estresse oxidativo pode contribuir, pelo menos em parte, aos mecanismos
fisiopatologicos que levam ao caracteristico dano cerebral observado nos pacientes afetados pela GDD. Apoio:
CNPq, Fapergs e PROPESq.
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