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RESUMO

Com o atraso no diagnostico e consequentemente no inicio do tratamento, os
pacientes com fenilcetonuria (PKU) desenvolvem deficiéncia intelectual grave,
epilepsia, problemas comportamentais e de movimento. Se iniciado
imediatamente ap0s 0 nascimento, o tratamento dietético pode prevenir os
principais déficits cognitivos e neurolégicos. Basicamente, o pilar do tratamento
dietético compreende trés pontos: restricdo da ingestdo de proteina natural,
suplementacao com mistura de aminoéacidos isentos de fenilalanina (enriquecido
com vitaminas, minerais e oligoelementos, L-carnitina e selénio) e consumo de
alimentos com baixo teor de proteina. Neste estudo, avaliamos o efeito da
suplementacdo com L-carnitina (L-car) nos parametros de estresse oxidativo em
pacientes fenilcetonuricos ao diagnéstico e em tratamento. Na analise de
peroxidacao lipidica, nossos dados demonstraram que os pacientes com PKU
apresentaram niveis urindarios de 8-isoprostano significativamente aumentados
ao diagndstico em relacdo ao grupo controle, e que o tratamento com L-car foi
capaz de melhorar a concentracdo de isoprostano, indicando prevencao da
oxidacdo lipidica. Na avaliacdo de dano ao DNA na urina de pacientes com PKU
pela medicdo das espécies de guanina oxidada, observou-se diminuicdo
significativa dessas espécies nos pacientes tratados em relacdo aos pacientes
ao diagnostico, indicando que o tratamento contendo L-car foi capaz de prevenir
esse dano ao DNA. Nossos resultados demonstram propriedades antioxidantes
e de eliminacdo de radicais livres para o L-car, indicando a importancia da
suplementacdo com compostos como L- car no tratamento da PKU.



