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Asociación de Enfermos de Patología Mitocondrial  



TRATAMIENTOS DE LAS ENFERMEDADES MITOCONDRIALES 



ENFERMEDADES MITOCONDRIALES 

http://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/6/61/Ragged_red_fibres_-_gtc_-_very_high_mag.jpg


FISIOPATOLOGIA DE LAS ENFERMEDADES MITOCONDRIAES 



AUTOFAGIA Y ENFERMEDADES MITOCONDRIALES 



MITOFAGIA 



LA DEFICIENCIA DE COENZIMA Q10 INDUCE LA DEGRADACIÓN DE LAS 

MITOCONDRIAS  POR MITOFAGIA 

Ángeles Rodríguez-Hernández, Mario D. Cordero, Leonardo Salviati, Rafael Artuch, Mercé 

Pineda, Paz Briones, Lourdes Gómez Izquierdo, David Cotán, Plácido Navas, and José A. 

Sánchez-Alcázar. 
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Autophagy Journal, 2009 



LA DEFICIENCIA DE COENZIMA Q10 INDUCE MITOFAGIA EN LOS FIBROBLASTOS 

DE PACIENTES CON LA ENFERMEDAD DE MELAS 

 
David Cotán, Mario D. Cordero, Juan Garrido-Maraver, Manuel Oropesa-Ávila, Ángeles 

Rodríguez-Hernández, Lourdes Gómez Izquierdo, Mario De la Mata,  Manuel De Miguel, Juan 

Bautista Lorite, Eloy Rivas Infante, Sandra Jackson, Plácido Navas, and José A. Sánchez-

Alcázar.  

FASEB Journal, 2011 





PUNTOS IMPORTANTES 

 

La mitofagia participa en la fisiopatología de las 
enfermedades mitocondriales 

 

 

La modulación de la mitofagia puede ayudar en el 
tratamiento de las enfermedades mitocondriales 



Mitofagia Biogénesis mitocondrial 
Número de 

mitocondrias 



  Dilema 

mitofagia 

Colapso bioenergético 

Muerte Celular 

apoptosis 

ENFERMEDADES MITOCONDRIALES:  

Disfunción mitocondrial 

Muerte Celular 

Alteración 

Mitocondrial 

Biogénesis mitocondrial 

Compensación 

No 

compensacion 



Evaluación de la efectividad in vitro de los tratamientos 

farmacológicos en fibroblastos derivados de pacientes con 

enfermedades mitocondriales 
Asociación de Enfermos Mitocondriales de España 2008-2010 

FIS 2009-20011 



LA COENZIMA Q10 MEJORA LAS ALTERACIONES FISIOPATOLÓGICAS EN LOS 

FIBROBLASTOS Y CÍBRIDOS DERIVADOS DE PACIENTES CON  LA 

ENFERMEDAD DE MERRF 

 
Mario De la Mata, Juan Garrido-Maraver, David Cotán, Mario D. Cordero, Manuel Oropesa-Ávila, 

Lourdes Gómez Izquierdo, Manuel De Miguel, Juan Bautista Lorite, Eloy Rivas Infante, Patricia 

Ybot, Sandra Jackson, José A. Sánchez-Alcázar 

Neurotherapeutics, 2012 



British Journal of 

Pharmacology, 

2012 

CRIBADO DE TRATAMIENTOS FARMACOLOGICOS EN EL SINDROME MELAS 
 

Juan Garrido-Maraver, Mario D Cordero, Irene Domínguez Moñino, Sheila Pereira-Arenas, Ana V 

Lechuga-Vieco, David Cotán, Mario De la Mata, Manuel Oropesa-Ávila, Manuel De Miguel, Juan 

Bautista Lorite, Eloy Rivas Infante, Manuel Álvarez-Dolado, Plácido Navas, Sandra Jackson, Silvia 

Francisci and José A Sánchez-Alcázar 



BUSQUEDA DE NUEVOS TRATAMIENTOS 

LEVADURAS MELAS:  Las levaduras como modelos de 

enfermedades mitocondriales    

SILVIA FRANCISCI 

Universidad de Roma 



CRIBADO MASIVO PARA LA EVALUACION DE 

NUEVOS FARMACOS PARA EL TRATAMIENTO DEL 

SINDROME MELAS Y OTRAS ENFERMEDADES 

MITOCONDRIALES 





PUEDEN ENSAYARSE MILES DE COMPUESTOS FACILMENTE 



PROYECTO MITREAT 
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Red Europea para la búsqueda de nuevos tratamientos en las 
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MITREAT WORK PLAN:  



Terapia e indicaciones huérfanas de los moduladores de la 

mitofagia y la biogénesis mitocondrial en las enfermedades 

mitocondriales 
Asociación de Enfermos Mitocondriales de España 2012-2013 

 

mitofagia 

Mitochondria 

alterada 

Biogénesis mitocondrial 



PROBLEMAS ACTUALES PARA LA INVESTIGACION 

FALTA DE RECURSOS HUMANOS Y FONDOS PUBLICOS 

¿QUÉ PODEMOS HACER? 



ALSOL Therapeutics 



Servicios de Investigación 

 Evaluación de fármacos eficaces para las 

enfermedades mitocondriales gracias a la 

plataforma de levaduras, fibroblastos y cíbridos 

mitocondriales 

 

 Medicina personalizada: casos clínicos complejos 

donde se desconoce el tratamiento más eficaz. 

Uso de fibroblastos del propio paciente para 

evaluar la eficacia de una batería de fármacos 

aprobados por la FDA o de uso común en clínica 

 

 Evaluación de las indicaciones huérfanas de 

principios activos de compañías farmacéuticas en 

modelos celulares y animales de enfermedades 

raras.  

 

 Generación de modelos de enfermedades raras: 

en ratón, gusano, pez cebra y mosca. 

 ALSOL Therapeutics 



Gracias por su atención 


