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Os erros inatos do metabolismo (EM) constituem um grande e heterogéneo grupo de
doencas gentticas caracterizadas pela deficiéncia, ausencia ou modificacao
estrutural de uma proteha, geralmente uma enzima. Um dos aspectos patolbgicos
mais comuns nos EM consiste na alteracdo do desenvolvimento do sistema nervoso
central (SNC). Nesse trabalho desenvolvemos modelos experimentais de 3 EIM ¢
Fenilcetontria, Hiperprolinemia, e Metilmalonicacidemia com o objetive de
estudar alteragtes dos constituintes do citoesqueleto de cdrtex cerebral e
cerebelo de ratos submetidos a modelos experimentais de EIM durante a fase de
maior desenvolvimento pbs-natal do SNC. Filamentos intermediarios (FI) 330 08
componentes mais estiveis do citoesqueleto, responsaveis pela forma da célula e
por varias atividades celulares, como transporte axonal. Os neurofilamentos sao
os Fl dos neurdnios e s¥o formados por 3 subunidades proteicas de 200, 120 e €8
KDa. Os Fl foram extraidos em tamp#o de alta forga ibnica na presenca de Triton
X-100 a partir de cbriex cerebral e cerebelo de ratos submetidos a modelos
experimentais de EIM, em seguida foram dosados, analisados em eletroforese em
gel d¢e poliacrialamida (SDS-PAGE) e quantificados por densitometria. Os
resultados obtidos indicam uma diminuicdo na subunidade de 200 KDa dos
neurofilamentos em consequéncia dos tratamentos administrados aos ratos. A
subunidade de 200 KDa & responsavel pela interconecgao dos Fl entre si e com
outras estruturas celulares, sugerindo uma desorganizacao que resultaria numa
possivel modificac8o de funglo da celula neuronal. (PROPESP/
ONPQ/F APERGS /FINEP /CAPES).



