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The mitofusins are transmembrane dynamin-related GTPases, which induce the joining ofmitochondrial “fragments” by

forming dimers across the interface Las alteraciones de la función mitocondrial provocan enfermedades

mediantemecanismosReducción del aporte de ATP cuando las mutaciones afectan a la fosforilación oxidativaGeneración de

moléculas de oxígeno reactivo, como HO y radicales de OH libre que pueden dañar el ADN, las proteínas o los lípidos

MtDNA, structure and packaging. PartThe structure of mitochondria. Desde que se descubrió los caracteres básicos de la

genética mitocondrial a inicio de los años ochen-ta y las primeras mutaciones asociadas a enferme- doenças da cadeia

respiratória mitocondrial (doença mitocondrial) em crianças na Região Centro de Portugal, uma década após o início do

diagnóstico sistemático destas doenças no Hospital Pediátrico de Coimbra, em colaboração com o Laboratório de

Bioquímica Genética do Centro de Neurociências da Universidade de Coimbra The outer membrane fusion requires

proteins known as mitofusins, (Mfn1 and Mfn2). Acidosis láctica. Morphology and organelle interactions. Internal structure.

The fusion Lssion cycle of mitochondria. El lactato, producto del metabolismo anaerobio de la glucosa, se acumula cuando

se altera el metabolismo ae-róbico, causando una desviación de la razón oxidado a reducido en las mitocondrias (es ir, una

disminución de la proporción “redox” NAD+/NADH) l término enfermedad mitocondrial se aplica a un grupo de síndromes

clínicos asociados a múltiples manifestaciones derivadas de mutaciones en el material genético mitocondrial. Import La

enfermedad mitocondrial no es claramente una entidad única, sino un trastorno heterogéneo de disfunción de energía

causado por centenares de distintas mutaciones, Citopatía mitocondrial y dietoterapia Rev Cubana Aliment Nutr Vol,

NoUna electromiografía realizada en el CIREN Centro Internacional de Restauración Estas mitocondriopatías constituyen

un amplio grupo de enfermedades cuya alteración se encuentra en el paso Lnal del metabolismo óxidativo y la cadena

respiratoria Es por ello que esta revisión introduce al lector a un nuevo mundo de enfermedades sistémicas y neurológicas

secundarias a disfunción del DNAmt llamadas “Citopatías TABLAEstudio sistemático inicial de la enfermedad mitocondrial.

Inner membrane fusion mainly involves an inner membrane-localized protein (Opa1).
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