
BIOARRAY 

ENFERMEDADES 
MITOCONDRIALES 



El ADN mitocondrial contiene 37 genes, todos elias 

esenciales para su funci6n normal. Algunos de estes 

genes codifican para enzimas involucradas en Ia 

fosforilaci6n oxidativa, que es un proceso que utiliza 

oxfgeno y azucares simples para crear ATP. Algunas 

patologfas de origen genetico estan relacionadas con 

cambios en determinados genes mitocondriales: 

• Neuropatfa hereditaria de Leber. 

• Sindrome de Leigh. 

• Diabetes y sordera heredada par vfa materna. 

• Encefalopatfa mitocondrial. 

• Epilepsia miocl6nica. 

• Neuropatfa, ataxia y retinosis pigmentaria. 

• Sordera no sindr6mica. 

• Queratodermia palmoplantar con sordera. 

• Oftalmoplegia externa progresiva. 

PANEL COMPLEJO Ill MITOCONDRIAL 

PANEL COMPLEJO I MITOCONDRIAL 

El Complejo I mitocondrial es el primer y mayor de 
los cinco complejos en sistema de fosforlizaci6n 
oxidativa. El Complejo I consiste en 45 subunidades, 
siete de las cuales estan codificadas par ADN 
mitocondrial, y el resto par genes nucleares. El 
deficit del Complejo I es el defecto mas comun de 
Ia vfa de Ia fosforilaci6n oxidativa. Este panel incluye 
el estudio de los genes nucleares asociadas con 
el deficit del Complejo I, asf como Ia secuenciaci6n 
del ADN mitocondrial. 

PANEL 30 GENES COMPLEJO I MITOCONDRIAL 

NOTA: 

LA SECUENCIACU)N DE ESTE PANEL 
INCLUYE LA SECUENCIACUJN ADN 
MITOCONDRIAL 


