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A acidemia metilmal6nica e a acidemia propidnica sao erros inatos do metabolismo da via metabélica do propionato caracterizada
bioquimicamente pelo acimulo tecidual de predominantemente &cido metilmalénico (MMA) e &cido propidnico (PA),
respectivamente. Outros metabolitos como &cido tiglico (TA) também se acumulam nestas acidemias. Os pacientes afetados e ndo
tratados usualmente tém dano neurolégico severo, cuja etiopatogenia é pouco conhecida. No presente estudo, investigamos os
efeitos de MMA, PA e TA sobre a atividade da creatina quinase (CK), uma enzima crucial para o metabolismo energético
cerebral, em cértex cerebral e “midbrain” de ratos Wistar de 30 dias de idade. Os animais foram sacrificados, o cérebro
rapidamente removido e as estruturas cerebrais separadas. Os homogeneizados (1:1000, p/v) foram preparados em solugdo salina,
pH 7,5 e a atividade da CK medida por reagéo colorimétrica na auséncia (controle) ou presenca de varias concentragdes (0,1 mM
- 2,5 mM) dos metabdlitos. Verificamos que MMA inibiu significativamente a atividade da CK em cortex cerebral e midbrain,
enquanto TA provocou uma inibicéo significante somente em midbrain e PA ndo afetou este pardmetro bioquimico em ambas
estruturas. Estes resultados sugeremque os acidos comprometem o metabolismo energético na acidemia metilmaldnica, o qual
pode estar relacionado com a disfungéo neuroldgica dos pacientes afetados. (CNPq, Propesq/UFRGS, Fapergs e PRONEX II).
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