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PROGRAMA

OBJETIVOS:

« discutir los mecanismos fisiopatolégicos de las enfermedades mitocondriales;

« profundizar los conocimientos sobre las técnicas de estudio de las alteraciones bioquimicas y moleculares
de las enfermedades mitocondriales;

« analizar los modelos experimentales desarrollados para el estudio de las enfermedades mitocondriales.

JUSTIFICATIVA:

A partir de la década del ochenta hubo un creciente avance en el conocimiento de las enfermedades
mitocondriales y sus bases fisiopatologicas. En particular, el estudio del ADN mitocondrial permitio la
elucidacion de aspectos de la biogénesis mitocondrial antes desconocidos. En los ultimos afios, la
asociacion de genes nucleares (codificados por el ADN nuclear) con enfermedades causadas por disfuncion
mitocondrial y, en algunos casos, relacionadas a alteraciones secundarias del ADN mitocondrial, abrid
nuevas fronteras para el conocimiento de las funciones de los organulos. El estudio profundizado de la
fisiopatologia de las enfermedades mitocondriales tiene importancia no solo para el establecimiento del
diagndstico y determinacién de la conducta a ser tomada, pero también contribuye para la elucidacion de
aspectos desconocidos de la biogénesis mitocondrial. Ademas, el estudio de la genética mitocondrial y de
los modelos experimentales de enfermedad mitocondrial son cruciales para el desarrollo de nuevas formas
de tratamiento, como por ejemplo la terapia génica. La oportunidad de discusion de los mecanismos
fisiopatoldgicos y de las alteraciones moleculares en las enfermedades de la mitocondria, al igual que los
modelos experimentales desarrollados para el estudio de las mismas, con posgraduandos, médicos y no
médicos, podra despertar el interés de los mismos para el desarrollo de investigaciones que puedan
contribuir para el enriquecimiento de los conocimientos ya existentes.

CONTENIDO (SUMARIO):

1° dja - Introduccién
MANANA
Presentacion del curso - Claudia FR Sobreira



Distribucion de los seminarios - Claudia FR Sobreira
Clases tedricas - Expositores

La mitocondria y sus funciones - Claudia FR Sobreira
La importancia de la coenzima Q10 —

TARDE

Clases tedricas - Expositores
ADN mitocondrial -
Mitocondria y apoptosis -
Estudio

2° dia — Métodos de investigacion

MANANA

Clases tedricas - Expositores

Estudios bioquimicos de la cadena respiratoria - Silvia HA Escarso
Estudios en fibras musculares aisladas -

TARDE

Clases tedricas - Expositores

RNM y espectroscopia - Anténio Carlos dos Santos
Identificacion de genes mutantes -

Estudio

3° dia — Modelos Experimentales

MANANA

Seminario - Orientacion

Mitocondria y ADN mitocondrial - Claudia FR Sobreira
Estudio

TARDE

Clases tedricas - Expositores

Modelos experimentales en las enfermedades mitocondriales

Modelo experimental de la MNGIE -

Utilizacion de cultivos celulares en el estudio de las enfermedades mitocondriales - Claudia FR
Sobreira

4° dia —Genética de las enfermedades mitocondriales

MANANA

Seminario - Orientacion

Modelos experimentales de las enfermedades mitocondriales - Claudia FR Sobreira

TARDE

Clases tedricas - Expositores

PEO — DNA nuclear y mitocondrial - Claudia FR Sobreira
MNGIE — encefalopatia mioneurogastrointestinal mitocondrial -
Estudio

5° dia — Genética de las enfermedades miticontriales

MANANA

Seminario - Orientacién

Enfermedades mitocondriales - Claudia FR Sobreira

Clases tedricas - Expositores

Deficiencia de coenzima Q10 -

Miopatia mitocondrial con intolerancia al ejercicio Claudia FR Sobreira
Finalizacion



FORMA DE EVALUACION:

Presencia peso 2
Participacion en los seminarios 4
Informes de las clases tedricas peso 4

OBSERVACIONES:



