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As acidemias organicas sdo defeitos metabolicos bioquimicamente caracterizados pelo acimulo de um ou mais &cidos organicos
no plasma em outros tecidos e clinicamente por uma grave disfungdo neurolégica. Propidnico e metilmaldnica sdo caracterizadas
bioguimicamente por altos niveis de acido propiénico (PA) e metilmalénico (MMA), respectivamente. As proteinas do
citoesqueleto estdo envolvidas em uma variedade de fungdes celulares no cérebro. Os microfilamentos e os microtubulos sdo os
maiores constituintes do citoesqueleto e as proteinas neuronais mais fosforiladas. Tem sido mostrado que estas proteinas séo
extensivamente fosforiladas e que fosforilagdo é um importante mecanismo que regula a interagcdo entre 0s constituintes do
citoesqueleto. Neste trabalho nés estudamos o efeito dos acidos propidnico e metilmalénico sobre incorporagdo de 32 P in vitro
nas proteinas do citoesqueleto do cortex cerebral de ratos de 17 dias de vida. Fatias de cortex cerebral de ratos foram incubadas
na presenca ou auséncia de 2,5mM de MMA ou PA por 1 hora. A fragdo citoesquelética,insolivel em Triton-100, obtidas das
fatias foi incubada com 32 P-ATP e analisado por SDS-PAGE. A radioatividade incorporada em cada subunidade dos NF e
tubulinas foi medida em um contador de cintilagdo liquida. Os resultados mostraram que a adicdo de MMA ou PA diminui a
fosforilacdo in vitro das proteinas do citoesqueleto, NF-M, NF-L, alfa e beta tubulina. Considerando que a fosforilacdo é o mais
importante mecanismo de regulacao do citoesqueleto neural, os resultados podem sugerir que uma alteracdo de fosforilacdo destas
proteinas pode contribuir na disfuncdo neuroldgica observada nas acidemias organicas.
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