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 La herencia mitocondrial
Cuando hablamos de herencia mitocondrial nos referimos al material genético que se encuentra en las mitocondrias, las mitocondrias son organelas, que se encuentran en el citoplasma de las células eucariotas cuya función principal es la producción de energía (se dice que  son las plantas eléctricas de las células) celular ya que forman la molécula de trifosfato de adenosina o conocida por sus siglas ATP,  una de sus características que la hace única a los otros Organelos es que esta contiene su propio sistema genético, con toda una maquinaria para llevar a cabo este proceso (replicar, transcribir y traducir), el ácido desoxirribonucleico mitocondrial o por sus siglas ADNmt humano es una molécula circular compuesta  por 16569 pares de bases con contiene la información para 37 genes. [image: Mitocondria | NHGRI]
Los caracteres moleculares básicos y peculiares del sistema genético mitocondrial se descubrieron al inicio de los años ochenta y en 1988 se encontraron las primeras mutaciones asociadas a enfermedades desde entonces el número de mutaciones en el ADNmt y enfermedades asociadas ha crecido de modo espectacular, y ha generado lo que hoy se podría llamar como una ¨medicina mitocondrial¨ 
[image: Análisis de ADN mitocondrial]
Se designa con el nombre de enfermedades mitocondriales a un grupo de trastornos cuya característica común es un defecto en la producción de ATP sin embargo, frecuentemente este término  se aplica a trastornos producidos por daños en el sistema oxphos, debido a que durante muchos años solo se habían encontrado mutaciones en el ADNmt relacionados con los mismo,.
[image: ADN mitocondrial y enfermedades relacionadas – ChemEvol]
Herencia materna, el ADNmt se hereda por vía materna osea que la madre es la que aporta el 100% de este material, con un patrón vertical no mendeliano. La madre transmite su genoma mitocondrial a todos sus hijos, pero solamente las hijas lo pasaran a todos los miembros de la siguiente generación y así sucesivamente. Esto se debe al elevado numero de moléculas de ADNmt que existen en los óvulos (100,000-200,000) en comparación con unos pocos cientos que hay en los espermatozoides además, las mitocondrias que puedan entrar en el ovulo fecundado se elimina por un proceso activo.
[image: Herencia Mitocondrial - Imegen]
Alta velocidad de mutación. El ADNmt presenta una tasa de mutación espontanea 10 veces superior a la de ADNnuclear,. Este fenómeno puede estar causado porque en la mitocondria se producen continuamente radicales de oxigeno, como consecuencia de la oxidación final de los compuestos carbonados, que pueden dañar a un ADN que no esta protegido con proteínas. Debido a este echo, la variación de secuencias entre individuos de una misma especie es muy grande, hasta un70 nucleótidos  y en un mismo individuo se esta generando, a lo largo de su vida, una pequeña heterogenicidad en el ADNmt. De este modo se ha llegado a proponer que la disminución en la capacidad respiratoria de los tejidos que tiene lugar en el envejecimiento pueda ser debida a una acumulación de este daño mitocondrial.
[image: Creada la técnica más precisa para corregir mutaciones del ADN]

Enfermedades genéticas del ADN mitocondrial
Desde que en 1988 se se describieran las primeras enferemdaes causdas por daños en el ADNmt  se han encontrado mas de 150 mutaciones (mas 100 delecciones y unas 50 mutaciones puntuales) asociadas a enfermedades humanas.  
El interés por su estudio por su estudio ha crecido enormemente debido a la gran aumento de pacientes diagnosticasos con estos transtornos y a que se presentan desde en recién nacidos hasta en adultos de todas las edades. Además, ,uchas de estas mutaciones se transmiten por línea materna. Como se ha indicado anteriormente, lo que hace que el diagnostico es un individuo pueda tener implicaciones en muchas generaciones de una familia.

Las enfermedades originadas por daños en el genoma mitocondrial tiene en común el estar producidas por una deficiencia en la biosíntesis de ATP, ya que toda la información que contiene este DNA  esta dirigida a la síntesis de proteínas componenetes del sistema oxphos.
Las manifestaciones de estas enfermedades son muy variadas y pueden afectar a todos loes órganos y tejidos, ya que la síntesis de ATP se produce en todos ellos y a cualquier edad.
[image: Los hijos de madres mayores tienen más mutaciones en su ADN mitocondrial]
Entre las manifesaciones clínicas mas comunes se encuentran una o varias de las siguientes: desordenes motores, accidentes cerebrovasculares, convulsiones, demencia, intolerencia al ejercicio, ptosis, oftalmoplejia, retinopatía pigmentaria, atrofia óptica, ceguera, sordera, cardiomiopatías, disfunciones hepáticas y pancreáticas, diabetes, defectos de crecimiento, anemia sideroblstica, pseudo obstrucción intestinal , nefropatías, acidosis metabólica y otras mas secundarias.
La presencia de uno o mas de estos síntomas requiere un estudio morfológico, histoquimico y bioquímico para segurar  la naturaleza de estas enfermedades asi, con mucha frecuencia se encuentra: fibras rojo-rasgadas (acumulación de mitocondrias anormales e tamaño y numero ) 
[bookmark: _GoBack]Ejemplo de enfermedades relacionadas al ADNmt:
Síndrome de médula ósea-páncreas de Pearson.
Oftalmoplejia progresiva externa crónica
Síndrome de Kearns-Sayre
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