fuzje wytwarzanych w aparacie Golgiego peche-

rzykow hydrolazowych (lizosomy pierwotne)

z innymi pecherzykami zawierajacymi materiat

przeznaczony do strawienia.

Blona lizosoméw wyposazona jest w pompe
protonowa umozliwiajacg utrzymanie niskiego
pH, optymalnego dla dziatania kwasnych hydro-
laz. Dzieki obecnosci glikoprotein btona pozosta-
je nieprzepuszczalna dla enzymow lizosomalnych
(ochrona komorki przed samotrawieniem), umoz-
liwia jednak za posrednictwem glikoproteiny A i B
transport produktow trawienia, np. aminokwasow
i cukrow prostych, z lizosoméw do cytoplazmy.

Lizosomy trawigce nazywane sa lizosomami
wtérnymi. Lizosomy wtorne dziela si¢ na he-
terolizosomy i autolizosomy. Heterolizosomy
powstaja w wyniku fuzji lizosomoéw pierwot-
nych z endosomami zawierajacymi materiat po-
zakomorkowy, autolizosomy natomiast trawia
materiat wlasny komorki. Do lizosoméw wtor-
nych zalicza sie rowniez ciala wielopecherzy-
kowe, trawigce nadmiar bton komodrkowych,
oraz ciala resztkowe, czyli pozostatosci po lizo-
somach wtornych zawierajacych niestrawiony
materiat (np. lipidy). W mikroskopie elektrono-
wym obserwuje sie lizosomy wtoérne o réznych
ksztattach i z r6zna zawartoscig trawionego ma-
teriatu.

Lizosomy uczestnicza w trawieniu wewnatrz-
komoérkowym substancji pobranych na drodze
endocytozy, przebudowie struktur komorko-
wych oraz usuwaniu zuzytych lub uszkodzo-
nych organelli komérkowych. Proces trawienia
przebiega w $rodowisku kwasnym i jest katali-
zowany przez kwasne hydrolazy. Lizosomy za-
wierajg ok. 40 réznych hydrolaz. Wyrdznia sie
trzy podstawowe grupy enzymow:

(1) esterazy, do ktorych naleza lipazy i nukleazy
(DNA-aza i RNA-aza), hydrolizujace wigza-
nia estrowe tluszczow i kwaséw nukleino-
wych lub wigzania fosforanowe w nukleoty-
dach (kwasna fosfataza);

(2) peptydazy rozszczepiajace wiazania pepty-
dowe biatek i polipeptydow;

(3) glikozydazy hydrolizujace wigzania glikozy-
dowe wielocukréw i proteoglikanow.

W niektérych przypadkach lizosomy pier-
wotne uwalniaja swoja zawartos¢ poza komor-
ke, a ich enzymy dziataja wtasnie w srodowisku
pozakomoérkowym. Przykladem tego jest nisz-
czenie matrycy kosci przez kolagenazy, ktore
osteoklasty uwalniajg podczas normalnego two-
rzenia tkanki kosci.

Brak lub niedobdr enzymdw lizosomalnych prowadzi
do akumulacji substancji w lizosomach. Lizosomy po-
wiekszajq swoje rozmiary, co czesto zaburza normal-
ne funkcje komorki. Tak jest w przypadku choroby
Taya-Sachsa, kiedy akumulacja gangliozydéw w neu-
ronach zaburza czynnosci tych komérek i prowadzi
do niedorozwoju umystowego, utraty wzroku i smier-
ci dziecka w wieku 5-6 lat.

U osob z rodzinng hipercholesterolemiq w osoczu
krwi obserwuje sie podwyzszone stezenie LDL-cho-
lesterolu. LDL (low-density lipoprotein) jest biat-
kiem wigzqcym i transportujgcym do komorek 75%
cholesterolu znajdujqcego sie w osoczu krwi. Po-
bieranie cholesterolu przez komérki odbywa sie
na drodze endocytozy z udziatem lizosomow i re-
ceptoréw wiqzqcych kompleks LDL-cholesterol. Mu-
tacja genu kodujqcego receptor LDL uniemozliwia
lub ostabia proces pobierania cholesterolu. Wysokie
stezenie LDL-cholesterolu w osoczu krwi prowadzi
natomiast do tworzenia ptytek miazdzycowych we-
wnqtrz naczyn wiericowych.

Mitochondria to organelle komoérkowe owalne
lub pateczkowate (dtugos¢ — do 1 pm; srednica
- 0,1 um), ktorych zasadnicza funkgja jest wytwa-
rzanie i przeksztatcanie energii potrzebnej komor-
kom do jej proceséw metabolicznych (ryc. 1.8).
Wystepuja licznie w komorkach o wysokim meta-
bolizmie (do 2000 w hepatocytach). Mitochondria
otoczone s dwiema blonami odgraniczajgcymi
przestrzen miedzybtonowa (perimitochondrial-
ng), a wnetrze mitochondriéw wypelnia macierz
mitochondrialna (fot. 1.3). Nowe mitochondria
powstaja w wyniku ich podziatu.

Btony mitochondrialne majq niejednakowy
sktad chemiczny i przepuszczalno$¢ dla roz-
nych zwigzkéw chemicznych. Blona wewnetrz-
na zwigksza swoja powierzchnie, wpuklajac sie
w glab macierzy mitochondrialnej, tworzac cha-
rakterystyczne grzebienie. Grzebienie te moga
mie¢ ksztatt blaszek — wtedy sg to mitochondria
blaszkowate — lub ksztalt rurek — wtedy nazywa
si¢ je mitochondriami tabularnymi (charaktery-
styczne dla komdrek syntetyzujacych hormony
steroidowe). Najwiecej grzebieni mitochondrial-
nych znajduje si¢ w mitochondriach komorek



