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COMEÇO DO MUNDO

HÁ 13 BILHÕES DE ANOS

UNIVERSO ERA JOVEM E MONÓTONO
3 XÍCARAS DE HIDROGÊNIO / 1 DE HÉLIO

NUVENS IMENSAS DE HIDROGÊNIO SÃO DELICADAS
UMA PEQUENA PERTURBAÇÃO ,  DESABAM SOB O PRÓPIO PESO
E AÍ O GÁS COMEÇA FICAR MUITO DENSO
DENSIDADE É SINÔNIMO DE CALOR
QUANDO O CALOR ATINGE CERTO PATAMAR, FUSÃO DE HIDROGÊNIO
DE QUATRO EM QUATRO SE FUNDEM E FORMA HÉLIO

FUSÃO LIBERA UMA DOSE CAVALAR DE ENERGIA
NASCE UMA ESTRELA



COMEÇO DO MUNDO

TRANSFORMAÇÃO DE UM ELEMENTO EM OUTRO

ÁTOMO INSTÁVEL
RADIAÇÃO BETA
TRANSFORMA UM NÊUTRON EM PRÓTON OU 
UM PRÓTON EM NÊUTRON
O QUE FOR MAIS INDICADO PARA ESTABELECER O EQUIÍBRIO

POR EXEMPLO, UM CARBONO COM 6 PRÓTONS E 8 NÊUTRONS UM NÊUTRON É 
TRANSFORMADO EM PRÓTON

MAIS ESTÁVEL
SETE PRÓTONS E SETE NÊUTRONS

NOVO ELEMENTO: NITROGÊNIO

TABELA PERIÓDICA CRESCE MAIS
TRANSFORMAÇÃO DE UM ELEMENTO EM OUTRO
FRAGILIDADE







COMEÇO DO MUNDO

HÁ 5 BILHÕES DE ANOS

O NOSSO SOL
QUEIMA HIDROGÊNIO SOB PRESSÃO 
CONSOME 600 MILHÕES DE TONELADAS DE H / SEGUNDO
COMBUSTÍVEL PARA MAIS 5 BILHÕES DE ANOS
ESSA ENERGIA FLUI PARA FORA, COMPENSANDO A FORÇA PARA DENTRO
É UM CABO DE GUERRA

QUANTO MAIOR A ESTRELA
MAIS RÁPIDO ACABA O COMBUSTÍVEL
ESTRELA 25 VEZES > SOL, COMBUSTÍVEL PARA 7 MILHÕES DE ANOS





"chondrion" (grânulo)

INÍCIO  DA  “VIDA”





Teoria da endossimbiose foi criada por Lynn Margulis, da universidade de Massachusetts - Amherst em 1981, e conhecida

com a publicação do ensaio symbiosis in cell evolution ("simbiose na evolução das células")

ENDOSSIMBIOSE



O mesmo ocorre com relação a maquinaria para a
síntese de proteínas: os ribossomos mitocondriais são
muito semelhantes aos das bactérias e bem diferentes
dos ribossomos presentes no citoplasma das células
eucariontes.

As mitocôndrias, evolutivamente, teriam origem em
bactérias fagocitadas e que não driblaram o processo
de digestão, preservando-se em simbiose com a célula
hospedeira primitiva.

ENDOSSIMBIONTE
Teoria evolutiva para a organela, e que também aplica-
se aos cloroplastos das células vegetais. Teoria mais
aceita, atualmente, entre outras teorias existentes,
justificando a origem da dupla membrana nestas

organelas.

MITOCÔNDRIA
PROCESSO  EVOLUTIVO



A Mitocôndria

•mitocôndrias são 
as relíquias de 

protobactérias que 
povoaram células 

nucleadas 
anaeróbias e as 

dotou com o 
precioso  

metabolismo 
oxidativo



INÍCIO  DA  “VIDA”

PROCARIONTES ANAERÓBIOS
3,5 BILHÕES DE ANOS
PRIMEIROS ORGANISMOS VIVOS
ENERGIA ATRAVÉS DE FERMENTAÇÃO

MOLÉCULA FUNCIONAL CHAMADA CLOROFILA
3 BILHÕES DE ANOS
CAPAZ DE CANALISAR ENERGIA DA LUZ SOLAR

FOTOSSÍNTESE

PROCARIONTES FOTOSSINTETIZANTES

OXIGÊNIO NO MEIO AMBIENTE
ALTERAÇÃO DA ATMOSFERA TERRESTRE
SURGIMENTO DA RESPIRAÇÃO AERÓBIA

PROCARIONTES AERÓBIOS



O código genético é praticamente o mesmo para todos os serres vivos.

LUCA: Last Universal Common Ancestor







MITOCÔNDRIA
(do Grego μίτος ou mitos (fio / linha) + χονδρίοv ou "chondrion" (grânulo).

MITO 
• Mito vem do Grego MYTHÓS, que tinha um grande número de

significados dentro de uma ideeia básica: “discurso, mensagem

palavra, assunto, invenção, lenda, relato imaginário”.

• “Mistério” vem do Grego MÝEIN, “fechar”, especialmente os

olhos. Quando uma pessoa era iniciada em algum ritual que

exigisse segredo, ela devia se comportar como se estivesse com

os olhos fechados quando lhe foram apresentadas aquelas

informações.

Seu significado atual gira em torno de “desconhecido, intrigante,

não esclarecido”.

De MÝEIN se fez a palavra MÝSTES, “iniciado nos mistérios”, de

onde derivou MYSTÉRION, “doutrina secreta, arcano, culto

secreto”.

“Místico” deriva daí e tem o sentido de “obscuro, secreto,

possuidor de propriedades mágicas, ligado a ritos esotéricos”.



MITOCÔNDRIA
A BATERIA DA CASA



Produção 
de energia

Utilização 
de energia:

Carboidrato
Lipídeo
Proteína

•Biossintese de macromoléculas

•Contração muscular

•Tansporte ativo de íons

•Termogênese

catacatabolismo

ATP

ADP + P

RELAÇÃO ENTRE PRODUÇÃO E UTILIZAÇÃO DE ENERGIA



Cadeia de transporte de elétrons: 4 complexos (I a IV), mais dois de
pequeno porte: coenzima Q (ou ubiquinona) e o citocromo c. A
energia gerada por essas reações é utilizada para bombear prótons
da matriz mitocondrial para o espaço entre as membranas interna e
externa mitocondrial. Isso cria um gradiente de prótons
eletroquímico, que é utilizado pelo complexo V (ou sintase ATP) para
produzir ATP em um processo conhecido como fosforilação
oxidativa.



A CADEIA RESPIRATÓRIA TEM DUPLO CONTROLE GENÉTICO

DNA MITOCONDRIAL (mtDNA)

Codifica 13 das cerca de 80

proteínas que compõem a cadeia

respiratória.

DNA NUCLEAR (nDNA)

Codifica todos os outros.





HERANÇA MATERNA: 

o momento da fertilização, os mtDNAs derivam do ovócito.
Portanto, o modo de transmissão do mtDNA e de mutações
pontuais do mtDNA difere da herança mendeliana.

 Uma mãe carregando
uma mutação pontual
mtDNA vai passá-la
para todos os seus
filhos (meninos e
meninas).

 Mas apenas suas filhas
irão transmiti-la aos
seus descendentes.



• No curso da evolução, o

DNAmt perdeu muito de
sua autonomia original e
agora depende muito do
genoma nuclear para a
produção de fatores
necessários para a sua
transcrição, tradução e
replicação.

• O mtDNA é repleto de
mutações patogênicas.

Princípios da 
genética 
mitocondrial



• Cada célula contém centenas ou
milhares de cópias do mtDNA,
que, na divisão celular são
distribuídas aleatoriamente
entre células filhas.

• Em tecidos normais, todas as
moléculas de mtDNA são
idênticos (homoplasmy).

Mutações deletérias de mtDNA geralmente (mas não sempre) afetam
algumas mas não todas mtDNAs, e expressão clínica de uma mutação
mtDNA é largamente determinada pela proporção relativa de genomas
normais e mutantes nos diferentes tecidos.

Um número mínimo crítico de mutantes mtDNAs é necessário para
causar disfunção mitocondrial em um determinado órgão ou tecido
(efeito limiar).



SEGREGAÇÃO

MITÓTICA:
na divisão celular, a proporção de

mtDNAs mutantes nas células-filhas

pode mudar, e o fenótipo pode

mudar de acordo.

Esse fenômeno, a "segregação mitótica“, explica como o
fenótipo clínico pode mudar em certos pacientes com à
medida que envelhecem.





• Do ponto de vista genético, existem duas categorias principais: distúrbios 
devido a defeitos de mtDNA e distúrbios devido a defeitos de nDNA

Mutações no nuDNA

• Genes que codificam subunidades da cadeia 
respiratória ou proteínas auxiliares.

• Defeitos de sinalização intergenomica
- Qualitativa (deleções múltiplas do mtDNA)
- Quantitativo (esgotamento mtDNA) .

• Defeitos da dinâmica mitocondrial
- Fusão, cisão motilidade,

• Causas indiretas de disfunção da cadeia 
respiratória:

- Alteração do meio de lipídios de membrana.
- Defeito no transporte de proteínas.

Mutações no mtDNA

• rearranjos mtDNA

(exclusões single)

• mutações de ponto do mtDNA

- Síntese de genes de proteínas

- Específica de proteína codificação
de genes



complexo II, coenzima 
Q e citocromo c são 
exclusivamente 
codificados por nDNA.

1 para o 
complexo III 
(citocromo b), 

3 para o 
complexo IV 
(COX I, II COX, 
COX e III), 

e 2 para o 
complexo V 
(ATPase 6 e 
ATPase 8)

complexos I, III, 
IV, V e contém 
algumas 
subunidades 
codificadas pelo 
mtDNA: 7 para 
complexo I



DOENÇA MITOCONDRIAL

CID 10: G 71.3

MANIFESTAÇÕES MULTISSISTÊMICAS



Décima primeira 2019 2022 - ... 55 000 códigos

• CID-10: G71.3

• CID-11: As doenças mitocondriais,

causadas por defeitos na função

mitocondrial, não possuem uma

categoria específica na CID-11 com

um código único.

• Elas são classificadas dentro de

categorias mais amplas, como

doenças genéticas,

neuromusculares e outras condições

relacionadas, incluindo aquelas

classificadas como doenças raras.

• Link: Orphanet
https://www.orpha.net/pt/disease/detail/569290

é um site especializado em doenças raras

que fornece informações detalhadas sobre

doenças mitocondriais

https://www.orpha.net/pt/disease/detail/569290


DOENÇAS MITOCONDRIAIS

PREVALÊNCIA 

Prevalência mínima superior a 1 em 5 000 em adultos.



MUTAÇÃO



DOENÇA

MITOCONDRIAL



SÍNDROME

DE

KEARNS-SAYRE



RAGGED – RED – FIBER



DOENÇA DE PARKINSON



ESCLEROSE LATERAL AMIOTRÓFICA



EM SÍNTESE

 TODAS AS DOENÇAS PODEM SER CONSIDERADAS COMO
SECUNDÁRIAS A ALTERAÇÃO MITOCONDRIAL.



LOJA DE CONSUMO!



TRATAMENTO

• Acompanhamento multidisciplinar:
neuro, oftalmo, endócrino, cárdio,
nefro, gastro, etc.

• Exercício físico regular individualizado
e respeitando limites.

• Evitar stresse físico e mental, frio,
calor, uso de álcool, nicotina,
substâncias tóxicas, certos
medicamentos (ácido valpróico,
barbitúricos, tetraciclina, etc) e
outros fatores relacionados à
disfunção mitocondrial (jejum
prolongado, etc).

• Dieta regular, rica em carbohidrato,
ácido graxo de cadeia média.





DOENÇA MITOCONDRIAL

TRATAMENTO

Neurotherapeutics

Volume 15, Issue 4, 14 October 2018, Pages 943-953

https://www.sciencedirect.com/journal/neurotherapeutics
https://www.sciencedirect.com/journal/neurotherapeutics/vol/15/issue/4


DOENÇA MITOCONDRIAL

TRATAMENTO



TERAPIA GÊNICA
ALTERAÇÕES EM DNA nuclear

Recolocando o gene da NDUFS3 em músciulo com rAAV9, reverte-se a miopatia em um
modelo de camundongo.

O músculo sobrevive por meses sem atividade do Complexo I, e tem a capacidade de se
recuperar uma vez que o gene é suplementado.

EMBO Mol Med, 2020 Feb 7;12(2):e10674.

doi: 10.15252/emmm.201910674. Epub 2020 Jan 9.



NÓS SOMOS FÁBRICAS COM 

VIDAS ILUMINADAS!



ILUMINADO PELA ESSÊNCIA DA MITOCÔNDRIA

FÁBRICA DE VIDAS!



MISTÉRIO AINDA A SER DESVENDADO



MUITO OBRIGADO!


