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CONCEITO IMPORTANTE..

Anatomy of the Plant Cell

 Em procariontes: heranc¢a plasmidial

* Em eucariontes : heran¢a materna ou heranga
citoplasmatica ou uniparental
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HERANCA CITOPLASMATICA
MITOCONDRIAL

Todos eucariotos tem mitocondria?
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A eukaryotic cell with typical mitochondria

Mitochondrial Fe-S cluster
assembly (ISC) system

Loss of oxidative An anaerobic eukaryote with
phosphorylation mitochondrion related organelles (MRO)

Mitochondrial Fe-S cluster
assembly (ISC) system

Lossof MRO  Monocercomonoides sp.
an amitochondriate eukaryote
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REPLICACAO DAS MITOCONDRIAS
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Divisdo celular: distribuicao das mitocondrias
entre as celulas filhas

Replicacdo das v Mitocondria se replica como
mitocondrias uma célula de bactéria;

v Antes de se dividir, a
— = B

mitocondria replica o seu DNA.




DNA MITOCONDRIAL (mt DNA)

v’ Circular, varias copias, cadeia dupla de replicacdo independente do DNA nuclear;
v' Genes sem introns em animais, alguns genes com introns em fungos e plantas;

v" Origem exclusivamente materna para qualquer individuo, pois s3o provenientes dos
ovocitos;

v’ Codifica a sequéncia de aminoacidos de algumas das proteinas mitocondriais;

v’ Codifica trés tipos de RNA (mRNA, tRNA, rRNA).
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DIVERSIDADE DE GENOMAS
MITOCONDRIAIS

Animais Fungos Plantas
Tamanho 14kb - 42kb 17kb - 180kb 184kb - 2,400kb
DNA n3o codificador Muito baixo variavel Muito alto
Introns x v v
Codigo genético universal X

de maneira geral v



GENOMA MITOCONDRIAL DE ANIMAIS

Daphnia pulex

(15,333bp)

14kb - 42kb; multiplas copias (4-5
copias);
Apresentam os mesmos 37
genes:

— 2 rRNA (12S e 165),

— 13 mRNA para sintese de
proteinas,

— 22 tRNAs;
Pouca regiao intergénica;
Genes sem introns;

Codigo genético especial (4 dos
64 codons apresentam
significados diferentes do codigo
universal).



GENOMA MITOCONDRIAL DE PLANTAS

* Cromossomo - 200-2000 kb - altamente variavel entre espécies;

* O DNA mitocondrial de planta contém sequéncias de DNA de cloroplasto,
indicando troca de material genético entre as organelas em plantas;

* Maioria do mtDNA em plantas e nao codificador;
» As regioes codificadoras sao maiores do que em animais e fungos;

* Numero de proteinas variavel, mas codifica mais proteinas do que animais
e leveduras (em torno de 50 proteinas).



Genoma mitocondrial de milho
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MITOCHONDRION

holoenzyme assembly

Apesar de apresentar seu proprio genoma, a maioria das proteinas das mitocondrias sao
codificadas pelo genoma nuclear, traduzidas no citoplasma e importadas para a mitocondria
(sinais de enderecamento).

Sao elas: enzimas do complexo piruvato desidrogenase, as responsaveis pelo ciclo de Krebs e
pela B-oxidacdo dos acidos graxos, muitas das proteinas que participam da fosforilacdo
oxidativa, os canais idnicos e as permeases da membrana interna, a DNA polimerase, a RNA
polimerase, as proteinas ribossomais mitocondriais, dentre outras.




Egg cell [ Sperm cell ﬂ Fertilized egg
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Maternal Mitochondrial DNA  Acrosome st ki deis

Plasma membrane

Cell membrane =

Nucleus

Sperm

(After fertilization,

the embryo |

receives very littie : ~ 100

ggr?lytgks)g?:n’?) mitocondrias por
espermatozoide

~ 200 mil
mitocondrias por

por évulo

Egg

(After fertilization, we get most : :
of our cytoplasm from the egg, (Since the mtDNA is

which happens to come from . found in the cytoplasm,
our mtDNA comes from

our mother)
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Heran¢a materna (mitocondrial)

Kinship Diagram

=male <, 7, _ identical
O = female 2 %/4 ~ mtDNA
O é@

Durante a reproducao sexual, o zigoto recebe as mitocondrias
principalmente do évulo. Portanto, as doencas de origem mitocondrial sao
transmitidas pela mae, tais como as miopatias e a neuropatia 6tica
hereditaria de Leber (LHON).



HERANCA MATERNA
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Female with normal mitochondrial genes
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[ Male with normal mitochondrial genes

Female with mitochondrial disease gene
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[ Male with mitochondrial disease gene

Fauci AS, Kasper DL, et al.: Harrison's Principles of Internet
Medicine, 17" Edition



A neuropatia 6tica hereditaria de Leber (LHON) é causada por
mutacoes genéticas no DNA mitocondrial (mtDNA).

Mitochondrion

mitDNA

FADH, FAD™



Genes no DNA nuclear e no DNA
mitocondrial (mtDNA) codificam
proteinas encontradas na
membrana interna da
mitocondria. Mutagoes nesses
genes podem fazer com que a
proteina nao funcione, resultando
em células que nao recebem
energia suficiente.




NADH- Succinate Cytochrome Cytochrome ATP

ubiquinone dehydrogenase bet oxidase synthase
oxidoreductase
Complex i Complex ii Complex iii Complex iv Complex v

NOXRd

L%y

Matrix

B mtDNA-encoded
B Nuclear-encoded

TiBS

One Gene, One Protein Hypothesis - if any of these protein complexes are deficient,
the individual may not produce enough ATP. This leads to a variety of symptoms, such
as fatigue, failure to thrive, hypotonia, ataxia, encephalomyopathy.



As polipeptidios que
compoem os
complexos sao, em
parte, sintetizadas por
genes mitocondriais =

. Electron transport chain
|:| ATP synthase

Intermembrane space @ @ @
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D Complex |
(NADH dehydrogenase)
Human mtDNA [@ Complex i
16569 bp (Cytochrome c reductase)

- Complex IV
(cytochrome c oxidase)

Complex V
(ATP synthase)

Ribossomal RNAs

Transfer RNAs

ininenai Defeitos da cadeia respiratoria das

U mitocondrias das células musculares
tém sido descritos em numero
crescente nos Ultimos anos; Tais
defeitos parecem compreender uma
grande proporcao das "miopatias
mitocondriais" bioquimicamente
definidas.



mitochondrium

circular
mitochondrial
DNA

cell

Células humanas contem 1.000 copias de mtDNA, pois a molécula se
replica. Os oocitos contem 100.000 copias da molécula. O mtDNA
abriga 37 genes que codificam 13 polipeptidios (subunidades das

enzimas do complexo oxidativo), 2 rRNAs e 22 tRNAs.
Ha cerca de 100 mutacdes que causam doencas.



ARTIGO

Doencas Mitocondriais

Ibrahim E. Nassch'
Célia H. Tengan®
Beatriz H. Kiyomoto®
Alberto Alain Gabbai®

RESUMO

As doencas mitocondriais sio um capitulo relativamente recente no estudo das doencas humanas e seu entendimento
fisiopatolégico necessita de uma abordagem genética de cada paciente. O correto funcionamento das mitocondrias
depende da interacdo de dois genomas, o nuclear ¢ o mitocondrial. Nesta revisdio oferecemos uma introdugdo sobre
genética mitocondnial, a atual classificacdio das doengas mitocondriais, discorrendo brevemente sobre as apresentagdes
clinicas.

Unitermos: Mitocdndnia, citocromo-¢ oxidase, DNA mitocondrial, doengas mitocondriais.




Tabela 1 Principais manifestagdes clinicas das doencas mitocondriais

Tecidos Sinms sintomas

Sistema nervoso central Convulsbes
Ataxia
Miocloma

Retardo psicomotor
Regressio psicomotora
Hemiparesiahemianopsia
Sindrome enxaquecosa
Dhstoma

Perda auditiva neurossensonal

Nervos periféricos Neuropatia periférica
Muscular Fraqueza/intolerincia ao eXercicio
Oftalmoplegia
Prose
Oftalmoligico Retinopatia pigmentar
Atrofia dptica
Catarata
Hematopoiético Anemia sideroblistica
Enddcrino Diabetes mellitus

Baixa estatura
Hipoparatiroidismo

Cardiaco Bloquero de conducdio
Cardiomiopatia
Gastromntestinal Disfuncio pancredtica exdcrina
Pseudo-obstrugio intestinal
Renal Sindrome de Fanconi
Laboratorial Acidose lictica

Bidpsia muscular com rageed red fibres (RRF)




Heranca materna

B Male with normal mitochondrial genes @ Female with normal mitochondrial genes

B Male with mitochondrial disease gene @ Female with mitochondrial disease gene

Nao confundir com:

Heranca cuja expressao é limitada pelo sexo: a heranca é transmitida por
ambos 0s sexos mas se expressa em um deles: Producao de leite em mamiferos
Heranca restrita ao sexo: o cromossomo Y possui genes que lhe sao exclusivos,
conhecidos como genes holandricos. A masculinizacao esta ligada ao
cromossomo Y. Um gene importante é o TDF (Testis-Determining Factor),
também chamado de SRY (Sex-determining Region of Y chromossome), que
codifica o fator determinante da formacao de testiculos. O gene TDF esta
localizado no Y na regiao nao-homologa do X.




COPYCAT




N Ndcleo removido

Ovo deoador

Fusao da célula
€ ovo sem nucleo
com eletricidade

Ovo fundido
com céiula
/—' Célula
r ~
Ovelha de _
cara branca Embrido
Embrido

i\_\ ?\_ implantedo

Ovelha de cora branca —L
“ com carneiro de “
\5\& cara branca (clone)

Snuppy deu certo!



nucleus

nucleolus

vacuole

cell membrane
cell wall

endoplasmic reticulum

cytoplasm

chloroplast

mitochondrion

golgi apparatus

Heranca extra cromossomica em plantas: mt
DNA e cpDNA!!



DUPLICACAO DOS CLOROPLASTOS

v Do mesmo modo que as mitocdndrias se multiplicam por fissdo binaria;
v’ Envolve genes do préprio cloroplasto, assim como genes nucleares;

v’ Os cloroplastos contém DNA, RNA e os demais componentes que intervém na
sintese protéica. No entanto, a maioria das proteinas necessarias sao traduzidas no
citoplasma.

Membrana interna Membrana externa
/ Tilacoide do estroma

Granulo de amido

Granum

MENA e Estroma

ribossomos

Espaco intermembranoso DNA



GENOMA DE CLOROPLASTOS

v’ Utiliza o codigo universal;

v Genes para transcricao e traducao;

v Maior que 0 mtDNA;

v’ Circular (45 pum), ~135.000 pares de bases e multiplas copias;

v Genes para: rRNA, proteinas de transcricao e traducao, fotossintese e
transporte de elétrons;

v RuBiSCO: genes que codificam a subunidade maior no cloroplasto; genes
que codificam a subunidade menor no nucleo;

v" Alguns genes apresentam introns.



 Em plantas, a heranca extra cromossémica pode ser
identificada quando resultados diferentes sao obtidos
em cruzamentos reciprocos, sendo que a caracteristica
materna € mantida, por geracoes a geracoes, aos
descendentes

O fendtipo variegado é
tipico de heranca materna
(cloroplastidial) como em
Mirabilis jalapa, uma
ornamental que é muito
comum nos jardins
tropicais e sub tropicais de
todo o mundo




Pollen plant (")
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Seed plant (?)
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PRINCIPLES OF LIFE, Figure 8.18
© 2012 Sinaver Associates, Inc.



* a) Ha diferenca entre os cruzamentos reciprocos:
flor feminina de plantas de folhas brancas x pdlen
de plantas de folhas verdes leva a um resultado
diferente na prole;

* b) O fendtipo do genitor feminino é responsavel
pelo fenotipo de toda a prole e o fendtipo do
progenitor masculino ¢é irrelevante para a
determinacao do fenodtipo dos seus descendentes;

e ¢) Os genes dos cloroplastos (mutantes ou nao) sao
herdados do genitor materno: as plantas com folhas
brancas tém a fotossintese comprometida, levando
ao fenotipo variegado.



O tamanho inicial do genoma de cerca de 5.000 genes diminuiu para 3-67 genes em
mitocondrias e 23-200 genes em cloroplastos, dependendo da espécie.

A codificacao de cores dentro dos compartimentos na parte inferior da figura ilustra genes
retidos nas duas organelas bioenergéticas: genes para componentes da fosforilacao
oxidativa, fotossintese e proteinas das subunidades ribossomais 50S e 30S.



DNA cloroplastidial ou
cpDNA ou genoma do
cloroplasto

(15,257)

O Complex|
O Complexlil
LHON |© Complex IV
(3,460) |©@ ATP synthase
*I\LHON @ Transfer RNA
Q(4.160) |@ Ribosomal RNA
QO Control region of DNA

LHON
(11,778)




Genoma do
cloroplasto do azevém

[ |ATP-synthase
[ | cytochrome-related

I NADH dehydrogenase

[ other

- Photosystem | protein

[ Photosystem Il protein

[ Piastid-encoded RNA polymerase
- Ribosomal protein subunit
Ribosomal RNA

|:| Rubisco subunit

I Transfer RNA

- Unnamed

Lolium perenne L.
135282 bp




A macho esterilidade é uma caracteristica que pode ser empregada
para a producao comercial de sementes e ja foi identificada em
muitas espécies vegetais: sorgo, arroz, soja e girassol, beterraba, etc.

Evita a autofecundagao na linha onde esta sendo produzida a

semente.

Heranga nuclear e citoplasmética (MITOCONDRIA) Normal

Macho estéril

Macho estéril



 Em plantas mondicas (como o milho, por
exemplo) a macho esterilidade é controlada por
genes mitocondriais e, por isso, € herdada
maternalmente;

* A caracteristica macho esterilidade pode ser
usada nos programas de melhoramento genético
pois é possivel direcionar os cruzamentos nos
programas de producao de sementes hibridas.

http://www.nature.com/ng/journal/v45/n5/full/ng.2618.html|






STERILE FERTILE

Um sinal visivel de CMS é a degeneracao prematura da camada
de tapetum da antera; A lesao tem sido associada a uma regiao
rearranjada ao redor do gene ATP6 mitocondrial.






Exemplos de hibridos comerciais:
cenoura e milho

Male fertile

Male sterile




Uma batalha entre genomas na fertilidade masculina de
plantas

male fertile male sterile male fertility restored

K&;coxn Rf3 or rf3 Rf4 or rf4 \\gic:oxn rf3 j;/ &foxn Rf3  Rf4
Nucleus lk = lﬁl#l

OsCOX 11! OsCOX11 0sCOX11

Tapetal PCD

ROS,

Mitochondrion

A esquerda, os genes mitocondriais normais permitem a funcdo normal da COX, levando a
fertilidade masculina. Centro, o citoplasma do CMS possui um genoma mitocondrial
rearranjado, resultando na producao da proteina téxica, que inibe a funcao da COX, resultando
na esterilidade masculina. Direita, restauradores de genes Rf codificados por nucleo que

reduzem os niveis toxicos de mRNA de proteinas, respectivamente, restaurando assim a
fertilidade masculina.



Organizagiio do Cloroplasto

oy

Canda Pt %3 - 720 Chimpanins
Gorptase. 110 reehidetos
Moacotede 10 pOMA

Figura 1: Estrutura do cloroplasto

Figura 2: Gencema do cloroplasto de

tabaco com aproximadamente 120
genes

TRANSFORMACAO
| DE CLOROPLASTOS

Helaine Carrer
Pesquisadora do Centro de
Bidecnologia  Agricola (CEBTEC)
Professora doutora do
Depantamenio de Quinrica,
ESALOVTSP

Foto cedida |'.n_".: 15 AULORES.

Selec#o das LinhasTransplastdmicas

Figura 3: Protocolo de transformaciao de
cloroplasto wtilizando biolistica



Amenican Journal of Botany 92(1); 142-166. 2005,

THE TORTOISE AND THE HARE Il: RELATIVE UTILITY
OF 21 NONCODING CHLOROPLAST DNA SEQUENCES
FOR PHYLOGENETIC ANALYSIS'

Joey SHAw,? EDGAR B. LICKEY, JOoHN T. BECK, SusaN B. FARMER,
WUuUsSHENG Liu, JERMEY MILLER, KUNSIRI C. SIRIPUN,
CHARLES T. WiINDER, EDWARD E. SCHILLING, AND RANDALL L. SMALL

Department of Botany, 437 Hesler Biology, University of Tennessee, Knoxville, Tennessee 37996 USA

Chloroplast DNA sequences are a primary source of data for plant molecular systematic studies. A few key papers have provided
the molecular systematics community with universal primer pairs for noncoding regions that have dominated the field, namely frl-
frnd and truflinatk. These two regions have provided adequate information to resolve species relationships in some taxa, but often
provide little resolution at low taxonomic levels. To obtain better phylogenetic resolution, sequence data from these regions are often
coupled with other sequence data. Choosing an appropriate cpldMA region for phyvlogenetic investigation is difficult because of the
scarcity of information about the tempo of evolutionary rates among different noncoding cpDMA regions. The focus of this investigation
was to determine whether there 15 any predictable rate heterogeneity among 21 noncoding cpDMNA regions identified as phylogenetically
useful at low levels. To test for mie heterogeneity among the different cpDNA regions, we used three species from each of 10 groups
representing eight major phylogenetic lineages of phanerogams. The results of this study clearly show that a survey using as few as
three representative taxa can be predictive of the amount of phylogenetic information offered by a cpDMNA region and that rate
heterogeneity exists among noncoding cpDNA regions.

Key words:  angiosperms; cpDMNA; intergenic spacers; introns; molecular systematics; noncoding chloroplast DNA; phylogeny;
seed plants,



CHLOROPLAST VS MITOCHONDRION

@ AmoebaSisters

I use light energy
to make glucose! AND I BREAK THAT

DOWN TO MAKE ATP!

® Found in (most) photosynthetic eukaryotes ® Found in (most) eukaryotes
@ Used for photosynthesis ® Used for cellular respiration



