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Os aminoacidos de cadeia ramificada (AACR) leucina, isoleucina e valina e seus correspondentes o-
cetoacidos de cadeia ramificada acumulam-se na Doenga da Urina do Xarope do Bordo (DXB), um erro inato do
metabolismo caracterizado clinicamente por cetoacidose, tremores, coma e retardo neuropsicomotor. Recentes
estudos ja demonstraram que o estresse oxidativo pode estar envolvido na neuropatologia da DXB. A L-carnitina
(L-Car), que possui um papel central no metabolismo energético cerebral, nos ltimos anos tem mostrado uma
potente acdo antioxidante contra peroxidacdo, seqiiestro de espécies reativas e estabilizagdo de danos em
membranas celulares. Considerando que a fisiopatologia desta doenca ndo estd complemente esclarecida, neste
trabalho investigamos o efeito sobre o estresse oxidativo de uma dieta restrita em AACR suplementada ou ndo
por dois meses com L-Car em pacientes com DXB. Também correlacionamos pardmetros de estresse oxidativo
com niveis de L-Car livre. Encontramos um aumento significativo de malondialdeido e grupamentos carbonilas
em plasma de pacientes com DXB sob dieta de restricdo de AACR quando comparados aos controles. Além
disso, pacientes com restri¢cdo dietética de AACR e suplementagdo com L-Car apresentaram uma redugao
significativa nos niveis de malondialdeido em relagdo aos controles, revertendo a lipoperoxidacdo e com
correlagdo negativa com L-Car livre. Este antioxidante também foi capaz de aumentar a atividade da enzima
catalase e o conteudo de glutationa reduzida em eritrocitos de pacientes sobre tratamento. Nossos dados
demonstraram que a L-Car possui um efeito antioxidante, protegendo contra o estresse oxidativo, podendo assim

representar um manejo terapéutico adicional para pacientes afetados por DXB.



