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Introducao: A Sindrome de Kearns-Sayre define-se como uma doenga rara
causada por mutagdes no DNA mitocondrial (mtDNA), resultando em
problemas nos multiplos sistemas do corpo. Objetivos: Descrever as
manifestagdes clinicas associadas a Sindrome de Kearns-Sayre e seus
mecanismos moleculares. Métodos: Trata-se de uma revisao integrativa de
literatura, através das bases de dados MedLine (Via Pubmed) e SciELO,
com as estratégias de busca: “Kearns-Sayre Syndrome AND Mitochondrial”.
Utilizou-se como filtro artigos publicados nos ultimos cinco anos e como
critério de inclusdo artigos originais e em todos os idiomas. Os critérios de
exclusao foram: artigos duplicados e leitura de titulos. Resultados: Foram
encontrados 90 estudos, dos quais 85 foram eliminados de acordo com os
critérios de excluséo, restando apenas cinco. Através do estudo, descobriu-
se que as delecdes no DNA mitocondrial comprometem o fornecimento de
energia e causam deficiéncias nos complexos | e IV da cadeia respiratoria,
levando a disfungdes sistémicas da sindrome em tecidos com alta demanda
energética, como o tecido nervoso. Conclusdes: A sindrome gera um
aumento do estresse oxidativo devido ao mal funcionamento da cadeia
respiratéria e promove um mosaicismo heteroplasmatico, ocasionando uma
série de problemas; cujas principais manifestagdes clinicas incluem
oftalmoplegia externa progressiva, retinopatia pigmentar e disturbios na
conducéo cardiaca.
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