O &cido fitanico (Fit) € um acido graxo de cadeia ramificado que se acumula nos tecidos e
liquidos biolégicos de pacientes afetados pela doenga de Refsum e por outras doencgas
peroxissomais. Apesar dessas doengas serem caracterizadas predominantemente por
sintomas neurolégicos severos, pouco se sabe sobre a fisiopatogenia do dano cerebral nas
mesmas. Dessa forma, o presente estudo investigou os efeitos in vitro do Fit sobre
importantes pardmetros do metabolismo energético em cérebro de ratos jovens. Nossos
resultados demonstraram que o Fit inibiu significativamente as atividades de varios
complexos da cadeia respiratéria e da Na’, K'-ATPase de maneira dose-dependente,
indicando efeitos deletérios sobre a bioenergética cerebral e sobre a neurotransmissao. Por
outro lado, as atividades das enzimas do ciclo do acido citrico e da creatina quinase, bem
como a produgéo de “co, a partir de acetato e glicose radioativamente marcados, n&o
foram afetados por esse acido graxo. Esses resultados sugerem que um prejuio da
homeostase mitocondrial energética e da neurotransmissédo causadas pelo Fit podem estar
envolvidas na fisiopatologia da disfungcéo neurolégica encontrada em pacientes afetados pela
doenga de Refsum e outras doengas peroxissomais com acumulo de Fit.
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