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o wysokim metabolizmie (komorki migsnia ser-
cowego).

Blona zewnetrzna zawiera wyspecjalizowane
biatka transportowe (poryny) i petni role sita mo-
lekularnego tatwo przepuszczajacego rézne cza-
steczki (jony, substraty oddechowe, nukleotydy
adeninowe). Ponadto wystepuja w niej receptory
dla biatek mitochondrialnych syntetyzowanych
w cytoplazmie i transportowanych do wnetrza
mitochondriow.

Przestrzen miedzyblonowa jest wyrazna
i szeroka w mitochondriach aktywnych meta-
bolicznie. W pewnych miejscach obie btony 13-
cza sie ze sobg, co umozliwia transport niekto-
rych metabolitéw do macierzy z pominigciem
przestrzeni miedzybtonowej. W przestrzeni mie-
dzybtonowej, ze wzgledu na zawartos¢ jonow
wodoru (H"), pH jest niskie. Znajduja sie tutaj
substancje transportowane z cytoplazmy do ma-
cierzy oraz ATP wytworzone w procesie fosfory-
lacji oksydatywne;j.

Blona wewnetrzna tworzy liczne wpuklenia
do macierzy mitochondrialnej (grzebienie mi-
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Ryc. 1.8 Struktura i funkcja mitochondriéw. A. Przekrdj podtuzny
mitochondrium przedstawiajgcy zewnetrzng i wewnetrzng formuja-
ca grzebienie btone mitochondrialna. B. Powigkszony fragment mi-
tochondrium przedstawiajacy btone wewnetrzng zawierajaca biat-
ko kanatowe (syntetaza ATP). C. Dwa kompleksy syntezy ATP i trzy
z pieciu biatek faricucha transportu elektronéw, ktére transportuja
jony wodoru (H*) z macierzy mitochondrialnej do przestrzeni mie-
dzybtonowej celem wytworzenia gradientu protonowego niezbed-
nego do funkcjonowania taricucha oddechowego; (ADP — difosforan
adenozyny, ATP —tréjfosforan adenozyny, Pi — fosfor nieorganiczny).
Przedrukowano z: Gartner LP, Hiatt JL, Color Textbook of Histology.
3rd edition, Copyright 2007 za zgoda Elsevier.

tochondrialne) i zawiera duze ilosci fosfolipidu
kardiolipiny, dlatego jest nieprzepuszczalna dla
malych jonéw. Wiasciwos¢ ta ma podstawowe
znaczenie dla funkcji mitochondriéw, umozli-
wia bowiem wytworzenie gradientu elektroche-
micznego, od ktdérego zalezy synteza ATP. Biat-
ka btony wewnetrznej zalicza si¢ do trzech grup:
biatka transportujgce metabolity przez blong,
kompleks enzymoéw tancucha oddechowego (de-
hydrogenazy i oksydazy cytochromowe) i kom-
pleks biatek tworzacych syntetaze ATP (widocz-
ne w mikroskopie elektronowym jako grzybki
mitochondrialne).

Macierz mitochondrialna zawiera enzymy
uczestniczace w [-oksydacji kwasow ttuszczo-
wych oraz enzymy cyklu Krebsa. W macierzy
zlokalizowany jest autonomiczny ukfad synte-
tyzujacy biatka: koliste mitochondrialne DNA,
rybosomy oraz wszystkie enzymy i substraty
konieczne do replikacji, transkrypgji i transla-
¢ji. Mitochondria syntetyzuja samodzielnie je-
dynie 13 biatek btony wewnetrznej. Pozostale
biatka mitochondrium, w tym enzymy, syntety-



