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Estudio del desarrollo y diferenciacion muscular
en un modelo de enfermedad mitocondrial
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Obijetivo principal

» estudio del proceso mediante el cual se establece el fenotipo patolégico en una
enfermedad de origen genético, como afecta al desarrollo del organismo y porqué se
ven afectados solo unos érganos especificos.

TEORIA CELULAR

Los seres vivos estan formados Las funciones vitales de los organismos ocurren Toda célula se ha originado
por células o productos » dentro de las células a partir de otra célula
secretados por ellas » en su entorno - controladas por sustancias por division de esta
secretadas por las propias células

LA TEORIA CELULAR EN EL DESARROLLO EMBRIONARIO Y LA DIFERENCIACION

v' Todas las células del organismo adulto contienen la misma informacion genética

v Diferenciacion - Expresion selectiva de genes / se expresan # grupos de genes



Estudio del desarrollo y diferenciacion muscular
en un modelo de enfermedad mitocondrial

| =
XA}

(+/+) (+/-) (-/-)

Trabajo de contenido cientifico-técnico

Obijetivo principal

» estudio del proceso mediante el cual se establece el fenotipo patolégico en una
enfermedad de origen genético, como afecta al desarrollo del organismo y porqué se
ven afectados solo unos érganos especificos.

'

modelo animal de raton con una miopatia mitocondrial especifica de musculo
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Del objetivo principal derivan los siguientes objetivos secundarios
(cada uno sera llevado a cabo independientemente por 1 estudiante)

Estudio del desarrollo embrionario
genéticos (genotipado, Q-RT-PCR),
—> analisis bioquimicos (electroforesis nativa de proteinas y western blot) y
fisiologicos (bioenergética mitocondrial y estudio del transporte de lipidos)
—> validacion del efecto de un tratamiento farmacoldgico preventivo prenatal
(seguimiento y evolucion de biomarcadores de enfermedad)
—> cultivo de fibroblastos embrionarios de estos animales (método alternativo en el que realizar los ensayos)

Analisis de la miogénesis en un modelo in-vitro de diferenciacién muscular

» aislamiento y cultivo de células satélite

» diferenciacion in-vitro de células satélite a mioblastos y miotubos

» analisis del efecto de un tratamiento farmacologico en el proceso de proliferacion y diferenciacion de los
progenitores musculares.

Desarrollo v progresion de la enfermedad durante el envejecimiento del animal

\/

¢ el estudio se centrara en musculo esquelético (6rgano afectado en esta enfermedad)
“ evolucion de biomarcadores en los musculos de los animales afectados
genéticos (PCR cuantitativa)
analisis 4 bioquimicos (electroforesis nativa de proteinas y western blot) y
fisiologicos (analisis de la bioenergética mitocondrial)
% (alternativamente) validacion del efecto beneficioso o contraproducente de la dieta alta en grasa y de la

restriccion caldrica en el musculo de estos animales.




Titulo de los ultimos TFG que he tutorizado en el Grado de Biotecnologia en la UPO
(calificacion media obtenida por los/las estudiantes : 9,6 — sobresaliente)

- Analisis poblacional y estudio del fenotipo en una colonia de ratones mutantes para el gen Adck2
(2 proyectos durante 2 anos)

- Analisis del perfil transcriptomico en embriones de raton mutantes para el gen Adck2
- Efecto del tratamiento farmacoldgico con coenzima Q10 en ratones y embriones mutantes para el gen Adck2

- Analisis del fenotipo patolégico en musculo e higado de ratones adultos mutantes para el gen Adck2
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