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Prof. Dr. Giovani Peres

Matriz cartilagínea e seus 
componentes macromoleculares: 

biossíntese do colágeno

Características gerais

• Forma especializada do 
tecido conjuntivo –
resistente
– Estresse mecânico –

sem distorções
– Reveste as 

articulações 
(absorve choque e 
permite o 
deslizamento dos 
ossos)

– Serve de molde para 
a formação dos 
ossos

– Suporte para tecidos 
moles (nariz, orelha, 
trato respiratório)
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Constituição do 
tec. 

cartilaginoso

• Condrócitos e abundante material 
extracelular (MEC cartilaginosa)

• Os condrócitos alojam-se em pequenas 
cavidades da matriz: lacunas

Proteoglicano

Constituição do 
tec. cartilaginoso

• Estrutura da matriz: 
colágeno ou colágeno e 
elastina

• Grande quantidade de 
proteoglicanos, ácido 
hialurônico e diversas 
glicoproteínas associadas às 
fibras de colágeno e 
elásticas
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Constituição do 
tec. cartilaginoso

• O tecido cartilaginoso não 
contém vasos sanguíneos

• Desprovido de vasos 
linfáticos e de nervos

• Nutrido pelos capilares do 
pericôndrio

Constituição 
do tec. 

cartilaginoso
• Bainha conjuntiva 

que envolve 
cartilagens: 
Pericôndrio

• Obs: exceto 
articulares e fibrosas

• Contém nervos e 
vasos sanguíneos e 
linfáticos
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Tipos de 
cartilagem

• Cartilagem hialina 
(mais comum): 
matriz contém 
delicadas fibrilas 
constituídas 
principalmente de 
colágeno tipo II

Tipos de 
cartilagem
Cartilagem elástica: 
contém menos fibrilas de 
colágeno tipo II e 
abundantes fibras
elásticas
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Tipos de 
cartilagem

• Cartilagem fibrosa (fibrocartilagem): matriz 
constituída preponderantemente por fibras 
de colágeno tipo I. Também possui colágeno 
tipo II.
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Cartilagem hialina

É o tipo mais 
frequentemente 

encontrado no corpo

Paredes de passagens 
respiratórias maiores 

– nariz, laringe, 
traqueia, brônquios

Na extremidade 
ventral das costelas e 

esterno 

Recobrindo as 
articulações dos ossos 

longos

Epífise de ossos 
longos
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Observe que os condrócitos estão envolvidos por uma matriz extracelular basófila
azulada. 
A cartilagem é delimitada externamente pelo pericôndrio (à esquerda e à direita), 
estrutura acidófila corada em rosa devido à grande quantidade de colágeno tipo I.
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Cartilagem hialina

• 40% do seu peso seco: 
fibrilas de colágeno tipo II 
associadas a ácido 
hialurônico e a outros 
glicosaminoglicanos e 
proteoglicanos 

• Muito hidratada

• Organização
molecular da matriz da 
cartilagem hialina
• As proteínas de 
ligação unem, por
covalência, a proteína
que forma o eixo central 
dos proteoglicanos às
longas moléculas do 
ácido hialurônico. 
• As cadeias laterais de 
condroitim sulfato dos 
glicosaminoglicanos do 
proteoglicano
estabelecem ligações
eletrostáticas com as 
fibrilas colágenas, 
contribuindo para a 
rigidez da matriz.
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Cartilagem 
hialina

• MEC: glicoproteína 
estrutural
condronectina

• Regiões de ligação 
para condrócitos, 
fibrilas colágenas 
tipo II e 
glicosaminoglicanos

• Associação do 
arcabouço da matriz 
com os condrócitos

Cartilagem 
hialina

• Matriz - agrecan
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Pericôndrio

• Formado por Tec. 
Conj. com muitas 
fibras de colágeno 
tipo I e poucas 
células na sua 
região mais externa

• Torna-se 
gradativamente 
mais rico em células 
na região do 
pericôndrio 
adjacente à 
cartilagem

Pericôndrio

• Fonte de novos 
condrócitos

• Vasos sanguíneos 
(oxigenação, 
nutrição eliminação 
de metabólitos)
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• As células alongadas do 
pericôndrio, à medida
que se diferenciam em
condrócitos, tornam-se 
globosas

• A matriz da cartilagem
contém fibrilas
colágenas muito finas
de colágeno tipo II

• Exceto em volta dos 
condrócitos, onde a 
matriz consiste
principalmente em
proteoglicanos; essa
região na periferia dos 
condrócitos é chamada
de matriz capsular 
(territorial)

• As células do 
pericôndrio
gradualmente se 
diferenciam em
condrócitos

Pericôndrio

• Porção Fibrosa (PF): T.C. 
Denso (Col. I) + fibroblastos 
+ vasos sanguíneos

• Porção Condrogênica (PC): 
Células condrogênicas
condroblastos
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Cartilagem 
articular

Condrócitos

• Secretam os produtos da 
matriz da cartilagem

• Mais alongados perto do 
pericôndrio

• Aparecem em grupos 
isógenos 

• Crescimento da 
cartilagem: 
Somatomedina C

23

24



06/10/2023

Crescimento Intersticial

Crescimento Intersticial
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Crescimento Aposicional

Localização 
da cartilagem 

elástica

• Pavilhão auditivo
• Canal auditivo externo
• Tuba auditiva
• Epiglote
• Cartilagem cuneiforme da laringe
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Composição 
da cartilagem 

elástica

• Fibrilas de colágeno do tipo II
• Abundante em fibras elásticas – elastina 

Maior flexibilidade
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Cartilagem 
fibrosa

• Sempre associada à um TCD – impreciso o limite 
entre ambos

• Condrócitos formam fileiras
• Matriz acidófila – grande quantidade de 

colágeno I – fibras podem ou não estar paralelas 
com os condrócitos. Também possui colágeno II

Localização da 
cartilagem fibrosa

• Resistência Intermediária entre Tec. Conj. 
Denso e a Cartilagem hialina

• Discos intervertebrais
• Nos pontos que tendões e ligamentos se 

inserem no osso
• Sínfise púbica
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Fibrocartilagem
• Neste tipo de 

cartilagem há grande
quantidade de 
colágeno tipo I; por
essa razão, sua
matriz extracelular é 
acidófila. 

• Os condrócitos
frequentemente se 
organizam em fileiras
separadas por
espessas fibras
colágenas.

Cartilagem 
fibrosa

• Não existe pericôndrio
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Discos 
intervertebrais

• Anel fibroso – Tec. conj. denso periferia e 
Fibrocartilagem central

• Núcleo pulposo – líquido viscoso e grande 
quantidade de fibrilas de colágeno tipo II 

• Hérnia do disco intervertebral – ruptura do anel 
fibroso

Identifique o tecido
Fibrocartilagem – observe o padrão dos condrócitos (“ovos fritos”) imersos em matriz fibrosa

Que tipos de colágenos você espera encontrar nesse tecido?
Colágenos do tipo I e II

Onde no corpo encontramos a fibrocartilagem?
Discos intervertebrais, sínfise púbica, meniscos, inserção de músculos em tendões, 
entre outros
Onde está localizado o pericôndrio da fibrocartilagem?
A fibrocartilagem não tem pericôndrio
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Identifique o tecido
Cartilagem elástica – mesmo no HE é possível ver 
as fibras elásticas

Nomeie os principais componentes de matriz
Colágeno do tipo II, elastina, bem como GAGs, PGs e 
outras proteínas adesivas

Onde no corpo encontramos a cartilagem elástica?
Pavilhão auricular, tuba auditiva, epiglote

Identifique o tecido
Cartilagem hialina
Nomeie o principal componente de 
matriz
Colágeno do tipo II

Liste outros componentes da matriz 
da cartilagem hialina
PGs (principalmente agrecan), GAGs
sulfatados, ácido hialurônico

Qual é a molécula mais abundante da 
cartilagem hialina?
Água (60-70%)

A seta aponta para qual estrutura?
Pericôndrio
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Identifique as células
Condrócitos

Identifique as células
Condrócitos
O espaço indicado pelas linhas 
pontilhadas é chamado de?
Lacuna

39

40



06/10/2023

Identifique as células
Condrócitos
O espaço indicado pelas linhas 
pontilhadas é chamado de?
Lacuna
Que moléculas seriam 
esperadas no círculo 
vermelho (matriz 
interterritorial)?
Água, colágeno do tipo 2, PGs
(agrecan)

Organismos 
pluricelulares

• Como as células do organismo ficam 
juntas?
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Organismos 
pluricelulares

• Como as células do organismo ficam 
juntas?
– JUNÇÕES e MOLÉCULAS DE ADESÃO

43

44



06/10/2023

Junção de oclusão
• Limitar o transito de moléculas entre as células em 

união
• Vedação

Junção aderente
• Proporcionar adesão entre as células vizinhas

Desmossomo
• Proporcionar adesão entre as células vizinhas

Junção comunicante
• Estabelecer comunicação entre células adjacentes

Hemidesmossomos
• Estrutura de adesão entre as células epiteliais e a 

lâmina basal

Junções de adesão focal
• Adesão e transdução de sinais

Organismos 
pluricelulares • Como as células do organismo ficam 

juntas?
– JUNÇÕES e MOLÉCULAS DE ADESÃO
– MATRIZ EXTRACELULAR

• Rede que envolve as células
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Matriz Extracelular
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Componentes macromoleculares da matriz 
extracelular

• Proteínas que formam fibras
– Colágeno
– Elastina

• Proteínas que não formam fibras
– Fibronectina, laminina, vitronectina, trombospondina, 

tenascina, entactina, etc.
• Proteoglicanos

– Membrana basal
– Baixo peso molecular
– Alto peso molecular

49

50



06/10/2023

Colágeno

• “Collagene” – neologismo francês do século XIX para designar 
constituinte dos tecidos conjuntivos que produz “cola”.

• Grego “kolla” (cola) e “gen” (produzir)
• “Collagen” – palavra inglesa usada pela primeira vez em 1865 

para designar “constituinte que dá gelatina quando fervido”.
• Só na década de 1920 se demonstrou que o material 

solubilizado dos tecidos formava fibras, identificadas mais 
tarde como fibras de colágeno.
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Colágeno

• Cerca de 25-30% da massa de todas as proteínas corporais
• Síntese diminui com o envelhecimento
• 29 tipos (até o presente momento)
• Mais de 90% do colágeno no corpo humano é do tipo I
• Tipos mais comuns – I, II, III, IV e V
• As fibrilas de colágeno do tipo I são tão fortes quanto o aço
• Dano vascular expõem colágeno – gatilho para ativar a 

coagulação
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Jigsaw

Colágeno 
tipo I

• É a principal proteína de 
osso, pele, tendão, 
ligamento, esclera e córnea.

• Em tendão, corresponde a 
mais de 80% do peso seco 
do tecido.

• As fibras assumem 
disposição paralela nos 
tendões e em rede em pele, 
por exemplo (Fig. ao lado).
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Disposição das fibrilas de colágeno em córnea de 
girino

Disposição das fibrilas de colágeno em córnea de 
peixe
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Tendão de galinha

Distribuição dos colágenos
• Tipos I, III, V e VI – presentes em praticamente todos os tecidos.
• Os demais apresentam distribuição tecido-específica:

– Tipos II, IX, X e XI – cartilagem hialina e humor vítreo;
– Tipo IV – membranas basais;
– Tipo VI – fibras de ancoragem em junções epitélio-mesênquima.
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Tripla 
hélice do 
colágeno

• Uma molécula de colágeno consiste em 
três cadeias polipeptídicas, conhecidas 
como cadeias alfa.

• As cadeias alfa se entrelaçam, formando 
uma tripla hélice. 
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Características 
da estrutura 
primária do 

colágeno 
• Estrutura Gly-X-Y (Gly = 33%)
• Pro ou Hypro = 20% dos aminoácidos
• Pro = 30% das posições X
• Hypro = 30% das posições Y
• Hylys e Hypro só ocupam posição Y

Aminoácidos 
derivados do 

colágeno
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Genes do 
colágeno 
tipo I

A figura mostra os íntrons e exons dos genes COL1A1 e COL1A2 que 
codificam as cadeias pró-1(I) e pró-2(I) do pró-colágeno tipo I

A = sequência sinal; 

B = domínio globular do pró-peptídeo N-terminal; 

C = domínio em tripla hélice do pró-peptídeo N-terminal; 

D = telopeptídeo N-terminal; 

E = tripla hélice; 

F = telopeptídeo C-terminal; 

G = pró-peptídeo C-terminal.
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Colágeno tipo I

Precursor da molécula do colágeno
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Tipos de colágeno

TecidoMoléculaCromos.GeneCadeiaTipo

COLÁGENOS FIBRILARES

Pele, tendão, osso, artérias, etc.[1(I)]22(I)17q21-q22
7q21-q22

COL1A1
COL1A2

1(I)
2(I)

I

Cartilagem, humor vítreo[1(II)]312q13-q14COL2A11(II)II

Pele, vasos útero[1(III)]32q31-q32COL3A11(III)III

Pele, placenta, vasos, útero[1(V)]22(V)
1(V) 2(V) 3(V)

9p
2q31-q32

COL5A1
COL5A2
COL5A3

1(V)
2(V)
3(V)

V

Cartilagem1(XI) 2(XI) 1(II)1p21COL11A1
COL11A2

1(XI)
2(XI)

XI

Heterotrimérico

Homotrimérico
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Colágeno 
fibrilar

• Caracterizam-se por agregados formando 
fibrilas com bandeamento de 68 nm

Tipos de colágeno

TecidoMoléculaCromos.GeneCadeiaTipo

COLÁGENOS DE MEMBRANA BASAL

Membranas 
basais

[1(IV)]22(IV)

Outros tipos

13q33-q34

13q33-q34
2
2
X

COL4A1
COL4A2
COL4A3
COL4A4
COL4A5

1(IV)
2(IV)
3(IV)
4(IV)
5(IV)

IV
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• Tripla hélice é interrompida por 
segmentos não helicoidais que 
introduzem torções flexíveis na 
molécula

• Permite uma organização em
rede planar

Colágeno tipo IV
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Membrana basal

Membrana basal
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Membrana basal

Tipos de colágeno: colágeno de membrana basal

• Colágeno IV é responsável pela supraestrutura da membrana basal
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Tipos de colágeno

TecidoMoléculaCromos.GeneCadeiaTipo

COLÁGENOS ASSOCIADOS A FIBRILAS, COM TRIPLAS HÉLICES 
INTERROMPIDAS - FACITs

Cartilagem1(IX)2(IX) 
3(IX)

6q12-q14COL9A1
COL9A2
COL9A3

1(IX)
2(IX)
3(IX)

IX

Tecidos moles[1(XII)]36q12-q14COL12A11(XII)XII

Muitos tecidos[1(III)]3COL14A11(XIV)XIV

• Apresentam interrupções em suas tripla hélices, que conferem 
flexibilidade à molécula

• Col IX associa-se ao col II nas interseções das fibrilas da cartilagem. Essa 
interação serve para estabilizar o tecido, por meio da ligação das fibrilas 
colágenas aos PGs da MEC
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Colágeno tipo IX - FACIT

Tipos de colágeno

TecidoMoléculaCromos.GeneCadeiaTipo

COLÁGENOS QUE FORMAM REDES

Córnea, vasos3
1

COL8A1
COL8A2

1(VIII)
2(VIII)

VIII

Cartilagem[1(X)]36q21-q22COL10A11(X)X

COLÁGENOS DE ANCORAGEM

Fibrilas de ancoragem[1(VII)]33qCOL7A11(VII)VII

Condrócitos da placa epifisária
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Colágeno que forma rede - VIII

Tipo VIII

Redes hexagonais

Colágenos que formam fibrilas de ancoragem

Tipo VII
Dímero

Fibrila de ancoragemFixa lâmina basal às fibras do tecido conjuntivo
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Figure 15-13 Essential Cell Biology (© Garland Science 2010)
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Biossíntese
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Prolil 3-hidroxilase e 4-hidroxilase

Hidroxilação dos aa 
ocorre antes do 

estabelecimento da 
conformação 

helicoidal

Sem a hidroxilação 
não pode haver 

ligações de H para 
estabilizar a 

conformação devida

Prolil 3-hidroxilase e 4-hidroxilase

H2C

H2C

CH2

CH-C

N+

H

O

H2C

H2C

CH2

CH-C

N+

H

O

OH
|

H2C

H2C

CH2

CH-C

N+

H

O

OH
|

Prolil 3-hidroxilase

Prolil 4-hidroxilase
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Hidroxiprolina e estabilidade do colágeno

Lisil hidroxilase

Hidroxilação das lisinas é importante para 
formação de ligações cruzadas entre cadeias, 
bem como para que possa ocorrer a glicosilação
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Lisil hidroxilase

N – C – C 

O

CH2

CH2

CH2

CH2

NH3
+

H H
N – C – C 

O

CH2

CH2

HC

CH2

NH3
+

H H

- OH

Lisil hidroxilase

Cofatores das hidroxilases
COO-

|
C = O
|

CH2
|

CH2
|

COO-

COO-

|
C = O
|

CH2
|

COO-

+ CO2

-cetoglutarato succinato

1
2

3 4

O2
Fe2+

O =
O

|
OH

|
OH

– C – CH2OH

OH
|

O =
O

||
O

||
O

– C – CH2OH

OH
|

Ácido ascórbico

Ácido desidroascórbico
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Biossíntese

α

α
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Glicosilação do colágeno

N – C – C 

O

CH2

CH2

CH

CH2

NH3
+

H H

HO -

-D-Galactose

CH2OH

O OH

CH2OH

O

-D-Glicose

OH

Glicosilação do colágeno

N – C – C 

O

CH2

CH2

CH

CH2

NH3
+

H H

-D-Galactose CH2OH

O O -

CH2OH

O

-D-Glicose

OH
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Glicosilação do colágeno

N – C – C 

O

CH2

CH2

CH

CH2

NH3
+

H H

-D-Galactose CH2OH

O O -

CH2OH

O

-D-Glicose

O

-1,2
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Montagem do 
colágeno tipo I

• Alinhamento das cadeias
no C-terminal

• Formação de pontes 
dissulfeto (estabiliza tripla
hélice)

• Montagem das três
cadeias como zíper
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Remoção dos peptídeos de registro (ou pró-
peptídeos) – enzimas associadas à membrana

Pró-colágeno N-peptidase

Pró-colágeno C-peptidase

Tropocolágeno
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Formação de ligações cruzadas covalentes 
entre os grupamentos aldeído da lisina e 
hidroxilisina
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Lisil oxidase

N – C – C 

O

CH2

CH2

CH2

CH2

NH3
+

H H

NH3
+

Lisil oxidase

N – C – C 

O

CH2

CH2

CH2

H H

C O
H

Lisil oxidase

N – C – C 

O

CH2

CH2

HC

CH2

NH3
+

H H

- OH

NH3
+ C O

H

N – C – C 

O

CH2

CH2

HC

H H

- OH

Lisil oxidase
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Cofatores da lisil oxidase

Cu2+

Piridoxal fosfato

HO -

O

H
C
|

- CH2 – O – P – O-

O
||

|
O-

Ligação cruzada do colágeno: aldol
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Ligação cruzada do colágeno: aldimina

|
NH
|

O=C
|

HC – CH2 – CH2 – CH2 – C 
|

NH
|

O

H

| |
NH NH
| |

O=C C=O
| |

HC – CH2 – CH2 – CH2 – C = HN – CH2 – CH2 – CH2 – CH2 – CH 
| |
NH NH
| |

|
NH
|
C=O
|

+
3HN – CH2 – CH2 – CH2 – CH2 – CH

|
NH
|

Instável

alisina

lisina

Ligação cruzada do colágeno: aldimina

|
NH
|

O=C
|

HC – CH2 – CH2 – CH2 – C 
|

NH
|

O

H

| |
NH NH
| |

O=C C=O
| |

HC – CH2 – CH2 – CH2 – C = N+ – CH2  – CH – CH2 – CH2 – CH 
| |
NH NH
| |

|
NH
|
C=O
|

+
3HN – CH2 – CH – CH2 – CH2 – CH

|
NH
|

Instável

alisina

hidroxilisina

|
OH

|
OH

H
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Ligação cruzada do colágeno: aldimina
| |
NH NH
| |

O=C C=O
| |

HC – CH2 – CH2 – CH2 – C = N+ – CH2 – CH – CH2 – CH2 – CH 
| |
NH NH
| |

Instável
|
OH

H

| |
NH NH
| |

O=C C=O
| |

HC – CH2 – CH2 – CH2 – C – N+ – CH2 – C – CH2 – CH2 – CH 
| |
NH NH
| |

Estável
||
O

H

H

Loci para ligações cruzadas nos 
colágenos I, II e III

Tripla héliceTelopeptídeo Telopeptídeo

Lys 9 Hylys 87 Hylys 930
Hylys 1026

Agregação lateral obedece a um padrão de 
sobreposição de um quarto de molécula
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Enzimas que degradam colágeno na 
matriz - metaloproteases

MatrilisinaEstromelisinaColagenaseTipo
--+I

--+II

--+III

++-IV

++-V

---VI

++-VII

+VIII

--IX

++X
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Colagenase Age sobre colágeno nativo (tripla hélice), e mal sobre gelatina

Estromelisina e matrilisina Gelatinases, quebram colágeno desnaturado

Gelatina, colágeno desnaturado

Colágeno

• Erros na biossíntese
• Nos genes de colágeno
• Nas enzimas de processamento
• Cofatores
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Doenças que comprometem o 
colágeno:

• Erro em um dos genes que codificam cadeias alfa do colágeno:

• Osteogênese Imperfecta  (colágeno tipo I) - ossos frágeis

• Ehlers-Danlos (I e III) - pele e vasos frágeis, articulações hipermóveis

• Condrodisplasias (II) - cartilagens anormais

• Epidermólise bulhosa (VII) - pele frágil

• 2. Erros em genes que codificam enzimas da biossíntese:

• Outros tipos de Ehlers-Danlos 

• Pro-colágeno N-peptidase (mutação)

• Lisil-oxidase (ligações cruzadas)

Doenças que comprometem o 
colágeno:

• 3. Ausência de cofatores para enzimas de biossíntese:

• Síndrome de Menkes ou deficiência de cobre

• Escorbuto

• 4. Acúmulo de metabólito (homocisteína):

• Homocistinúria
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Table: Major pathologic mutations, modes of inheritance, and phenotypes for OI types I-IV

Type IVType IIIType IIType I

COL1A1, 
COL1A2

COL1A1, 
COL1A2

COL1A1, 
COL1A2, and CRTAP (cartilage-
associated protein)

COL1A1, 
COL1A2 (collagen 
type 1 alpha 1 and 2 
chains)

Mutated 
gene

Autosomal 
dominant

Autosomal 
dominant

Autosomal dominant AND 
autosomal recessive

Autosomal dominantInheritance 
modality

Mutations 
causing 
structural 
protein 
defects 
leading to 
minimal or 
mild 
pathology

Mutations 
causing 
structural 
protein 
defects 
leading to 
severe 
pathology

Disrupted formation of the 
collagen triple helix structure, 
leading to little or no normal 
collagen

Frameshift mutations 
in collagen type 1 
alpha 1 and 2 chains 
leading to decreased 
amounts of normal 
collagen

Defect
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Ehlers-Danlos syndrome

The 13 clinical subtypes of EDS:

• Classical EDS (cEDS)

• Vascular EDS (vEDS)

• Kyphoscoliotic EDS (kEDS)

• Arthrochalasia EDS (aEDS)

• Dermatosparaxis EDS (dEDS)

• Brittle cornea syndrome (BCS)

• Classical-like EDS (clEDS)

• Spondylodysplastic EDS (spEDS)

• Musculocontractural EDS (mcEDS)

• Myopathic EDS (mEDS)

• Periodontal EDS (pEDS)

• Cardiac-valvular EDS (cvEDS)

• Hypermobile EDS (hEDS).

Ehlers-Danlos syndrome

Classical type (cEDS):
• Autosomal dominant inheritance
• COL5A1 and COL5A2 genes mutated
• Type I collagen fibrils affected
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Outras doenças que afetam a biossíntese 
do colágeno- cofatores

• Síndrome de Menkes
– Deficiência de cobre

• Mutação no gene (ATP7A) da 
proteína que absorve cobre no 
intestino

– Atividade da lisil oxidase é 
diminuída (alterações ósseas, ruptura arterial)
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Outras doenças que 
afetam a biossíntese do 
colágeno- cofatores

• Escorbuto
• Deficiência de ácido

ascórbico
• Atividades das prolil e 

lisil hidroxilases são
diminuídas (colágeno
mais suscetível a 
desnaturação, falta de 
hidroxiprolina; menos
glicosilado, com menos
ligações cruzadas, falta
de hidroxilisina).

Outras doenças que afetam a 
biossíntese do colágeno

Sintomas da doença: deslocamento do cristalino do olho, osteoporose, ossos longos mais finos e compridos, retardo

mental, trombose afetando artérias, veias.

• Homocistinúria
– Acúmulo do metabólito

homocisteína, que reage com o 
derivado aldeídico e impede que 
se formem as ligações cruzadas.

– Deficiência da cistationina
sintetase.

– A cistationina sintetase usa 
piridoxal fosfato como cofator.

– Em alguns casos, o erro é menor 
afinidade pelo piridoxal fosfato e 
pode ser corrigido pela 
administração de piridoxina.
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