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La	  adaptación	  celular	  
a	  la	  deficiencia	  de	  CoQ10	  
debe	  producirse	  en	  etapas	  
tempranas	  del	  desarrollo	  
embrionario	  
	  
OBJETIVO	  
à	  conocer	  la	  transición	  mitocondrial	  al	  estado	  patológico	  
de	  manera	  que	  podrían	  establecerse	  mecanismos	  para	  
tratar	  esta	  enfermedad	  en	  humanos	  
	  
El	  proyecto	  incluye	  análisis	  epigené=cos	  y	  de	  expresión:	  
•  en	  cul=vos	  primarios	  en	  fibroblastos	  de	  pacientes	  

(proyecto	  1)	  
•  en	  embriones	  de	  ratón	  con	  esta	  patología	  (proyecto	  2)	  
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La	  deficiencia	  en	  CoQ10	  
induce	  modificaciones	  
epigené=cas	  en	  croma=na	  
	  
Ø  desme=lación	  del	  DNA	  
Ø  cambio	  en	  patrón	  de	  

me=lación	  de	  histonas	  

Patrón	  de	  expresión	  
en	  condiciones	  normales	  
(no	  patológicas)	  

Patrón	  de	  expresión	  
adaptado	  a	  supervivencia	  
-‐	  metabolismo	  energé=co	  
-‐	  respuesta	  a	  estrés	  
-‐	  desdiferenciación	  celular	  
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Estudio de las asociaciones de COQ4 con proteínas de 
la cadena de transporte de electrones mitocondrial en 

líneas celulares humanas 
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Material: Líneas celulares humanas silvestres 
y mutantes en COQ4 en diferentes 
condiciones metabólicas 
 
Técnicas:  Fraccionamiento por 
cromatografía de excusión molecular y 
western blotting 
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Estudio de la función de la fosfatasa hPPTC7 en 
la respuesta adaptativa a condiciones crónicas 

de restricción calórica en células humanas 
 

El objetivo de este proyecto es determinar con detalle la 
capacidad glucolítica y respiratoria de células Hela en 
restricción calórica y determinar los cambios 
producidos en la expresión de hPPTC7 al modificar la 
fuente de carbono de los medios de cultivo y en los 
parámetros glucolíticos y respiratorios. 
  
Metodología 
•  Cultivos celulares 
•  Medidas de expresión génica (Q-PCR) y de proteína 
•  Determinación de la glucólisis y respiración 

mediante Sea Horse 
•  Determinación de actividades OXPHOS 
•  Determinación de masa y morfología mitocondrial 
•  Determinación de crecimiento celular 

http://goo.gl/ciyhu 


