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11 CHOROBY GENOMU MITOCHONDRIALNEGO

Budowa i funkcja
mitochondriéw

Mitochondria to organelle wystepujace
w kazdej komorce eukariotycznej posiada-
jacej jadro. Mitochondrium jest otoczone
dwiema wysoce wyspecjalizowanymi blona-
mi, ktére odgrywaja decydujaca role w jego
aktywnoéci. Blony mitochondrialne - ze-
wnetrzna i wewnetrzna — ograniczaja dwie
przestrzenie: wewnetrzng, zwang matriks,
oraz miedzyblonowg. Wielko$¢ mitochon-
driéw jest zmienna, ich $rednica wynosi naj-
czesciej 0,5-1,0 um. Liczba mitochondriow
w komorce zalezy od typu komoérki i jej stanu
funkcjonalnego.

Gl6éwna funkcja mitochondriow jest wy-
twarzanie energii w postaci tréjfosforanu ade-
nozyny (ATP). Dostarczaja one 90% energii
potrzebnej komorkom i tkankom. Energia ta
wytwarzana jest w procesie fosforylacji oksy-
dacyjnej (OXPHOS), ktéry obejmuje przeka-
zywanie elektronéw przez liczne kompleksy
biatkowe zwane tancuchem oddechowym.
W tancuchu oddechowym wyrédznia si¢ pie¢
(I-V) wieloenzymatycznych kompleksow
biatkowych, zwiagzanych z wewnetrzna biong
mitochondrium. Kazdy z kompleksow jest

zlozony z wielu podjednostek, ktore sg kodo-
wane zaréwno przez genom mitochondrial-
ny (mtDNA), jak i genom jadrowy (nDNA)
(tab. 11.1).

Mitochondria maja udzial w powstawa-
niu reaktywnych form tlenu (ROS) i wolnych
rodnikéw tlenowych, ktérych zasadniczym
zrédlem jest tancuch oddechowy. Do reak-
tywnych form tlenu i wolnych rodnikéw
tlenowych nalezg ozon (O3), tlen singletowy
('0,), anionorodnik ponadtlenkowy (O3°),
nadtlenek wodoru (HO,) oraz powstajacy
z nadtlenku wodoru rodnik hydroksylo-
wy (‘OH), ktory jest chemicznie niezwykle
agresywny (rozdz. 33). Mitochondria odgry-
waja tez znaczaca role w procesie programo-
wanej $mierci komorki (apoptozy), do ktdrej
gtéownych bodzcédw na poziomie mitochon-
drialnym nalezy stres oksydacyjny.

Struktura genomu
mitochondrialnego

Mitochondria majg wlasny DNA okreslany
jako mtDNA oraz RNA wraz z kompletnym
systemem transkrypcji i translacji, stuza-
cym do biosyntezy czeéci biatek mitochon-
drialnych. W jednej komoérce somatycznej

-ubichinon) - EC 1.6.5.3

jacaH') -EC3.6.1.34

Tabela 11.1 Kompleksy tarncucha oddechowego i skfad podjednostek

Nazwa enzymu kodowanych | kodowanych
przeznDNA | przez mtDNA

| dehydrogenaza NADH (oksydoreduktaza NADH-

Il dehydrogenaza bursztynianowa (oksydoredukta- 4 4 0
za bursztynian-ubichinon) - EC 1.3.5.1

] reduktaza ubichinol-cytochrom c (oksydoredukta- M 10 1
za ubichinol-cytochrom c) - EC 1.10.2.2

\% oksydaza cytochromowa (oksydoreduktaza cyto- 13 10 3
chrom c-tlen) - EC 1.9.3.1

V mitochondrialna ATPaza (syntaza ATP transportu- 16 14 2

Liczba podjednostek




