Ciéncias Biol6gicas

USO DO OLEO DE LORENZO NO TRATAMENTO DA ADRENOLEUCODISTROFIA. Alethéa G
074 Barschak, Daniella M Coelho, Patricia R Araujo, Ida V D Schwartz, Laura B Jardim, Carmen R Vargas e Roberto
Giugliani (Laboratério de Andlise de Metabdlitos do Servico de Genética Médica do Hospital de Clinicas de Porto

Alegre)

A adrenoleucodistrofia ligada ao X (X-ALD) é uma desordem relativamente frequente do metabolismo de &cidos graxos de
cadeia muito longa, ocorrendo em 1 de cada 20.000 individuos do sexo masculino. Um defeito do lignoceroil-CoA-ligase na b
oxidacdo peroxissomal de acidos graxos causa uma elevagdo patognomodnica dos acidos graxos de cadeia muito longa C24:0
(tetracosanoico) e C26:0 (hexacosanoico). O tratamento da X-ALD consiste em dieta pobre nos acidos graxos de cadeia muito
longa acumulados, terapia com a mistura glicerol trioleato / glicerol trierucato (GTO/GTE) - Oleo de Lorenzo - e, quando
possivel, transplante de medula. Objetivamos neste trabalho verificar a viabilidade do emprego da mistura GTO / GTE - Oleo de
Lorenzo - no tratamento da adrenoleucodistrofia e a sua efetividade em relagdo aos aspectos bioquimicos e clinicos. Para tal, 9
amostras de sangue heparinizado foram colhidas de um paciente portador de X-ALD com o objetivo de dosar &cidos graxos de
cadeia muito longa por cromatografia gasosa em diferentes momentos durante o periodo de tratamento (18 meses). Foram
analisados os niveis de C22:0 (docosan6ico), C24:0 e C26:0 assim como as relagbes C26:0 / C22:0 e C24:0 / C22:0. A relacdo
dose/efeito bioquimico mostrou que o Oleo de Lorenzo foi efetivo na diminuicdo dos niveis de acidos graxos de cadeia muito
longa acumulados. Entretanto, a resposta clinica ndo foi satisfatdria, uma vez que houve piora progressiva das manifestagdes
neurolégicas apresentadas. Isto pode ser explicado pelo fato de que o tratamento foi iniciado quando a sintomatologia neuroldgica
ja estava presente neste paciente. Sabe-se que a terapia com Oleo de Lorenzo e o transplante de medula séo recomendados a
pacientes assintomaticos com o objetivo de prevenir ou retardar as manifestacfes clinicas da doenga. Enquanto uma terapia
efetiva para X-ALD ndo estiver disponivel, deveria-se possibilitar aos meninos afetados um diagndstico precoce para prevenir ou
retardar a manifestagdo clinica da doenga pela ingesta da mistura GTO / GTE (CNPg-PIBIC/UFRGS).
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