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ASPECTOS CLINICOS E BIOQUIMICOS DE 7 PACIENTES ADRENOLEUCODISTROFICOS
287 TRATADOS COM OLEO DE LORENZO. Alethéa G Barschak, Daniella M. Coelho, Vivian Furlanetto,
Carolina F. M. de Souza, Simone M. Karam, Laura Jardim, Carmen R Vargas e Roberto Giugliani (Laboratério de

Anélise de Metabdlitos, Servico de Genética Médica, HCPA).

A adrenoleucodistrofia ligada ao X (X-ALD) é uma desordem hereditaria do metabolismo peroxissomal, bioquimicamente
caracterizada pelo acumulo de acidos graxos de cadeia muito longa (“very long chain fatty acids”- VLCFA) em diferentes tecidos
e em fluidos biol6gicos, sendo os principais acidos acumulados o hexacosan6ico (Cas) € 0 tetracosandico (Coas). O acimulo
destes acidos graxos esta associado com desmielinizagdo cerebral e insuficiéncia adrenal. A incidéncia desta condicéo é estimada
em 1 para 25.000 em homens. Pelo menos seis fenétipos podem ser distinguidos, sendo a adrenoleucodistrofia cerebral infantil
(ALD) e a adrenomieloneuropatia (AMN) os mais comuns. O tratamento preconizado consiste na utilizacdo da mistura
gliceroltrioleato/gliceroltrierucato (GTO/GTE), conhecida como Oleo de Lorenzo, combinada com dieta pobre em VLCFA. Neste
trabalho fez-se uma avaliagéo do tratamento com Oleo de Lorenzo associado a dieta restrita em VLCFA de 7 pacientes homens
com X-ALD analisando a evolucéo clinica e bioquimica. Os pacientes apresentaram um reducdo média de 50% nos valores de
Cos0 € de 42,8% na razdo C,e/Ca. apds 0 inicio do tratamento. A maioria dos pacientes permaneceu clinicamente bem e
aproximadamente 30% dos pacientes apresentaram uma progressao rapida no curso clinico da doenca. Parece ndo haver uma clara
correlagdo bioquimico-clinica do tratamento.Os resultados nos mostram que novas terapias mais eficazes para X-ALD sédo
necessarias para que se possa obter um melhor prognostico da doenga com progressdo mais lenta dos sintomas apresentados ou
mesmo reversdo dos sintomas ja presentes nos pacientes. (PIBIC-CNPg/UFRGS 99/2000)
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