
  

Тема 2. 2. Строение и функции м
митохондрий. 

Митохондрии –   место синтеза основного количества АТФ в   
клетке

Митохондрии в клетках эпителия 
почечных канальцев

Просвет
канальца

      Ядра          Митохондрии



  

  Митохондрия клетки печени крысы



  

  Схематичное изображение митохондрии



  

Митохондрии располагаются в том месте клетки, где 
требуется много энергии

Митохондрии

ЭПС

Участок слияния
мембран ЭПС и
ядерной оболочки

Ядерная оболочка

Ядро

Ядерная пора

Ядерная пора



  

  Форма митохондрий разнообразна  

Митохондрии 
в клетках 
кишечника



  

Форма митохондрий разнообразна



  

Форма митохондрий разнообразна

Трубчатые 
кристы в 
митохондриях
клеток коры 
надпочечников 



  

Форма митохондрий разнообразна



  

Форма митохондрий не постоянна  

Рисунки одного участка цитоплазмы, сделанные
 в течение менее, чем 10 минут



  

Переносчики различных химических групп в клетке

Никотинамидаденин-
динуклеотид (НАД)

Никотинамидаденин-
динуклеотидфосфат
(НАДФ)

Флавинадениндинуклеотид (ФАД)

Переносчик 
фосфатной 
группы

Переносчик ацильной группы

Переносчики протонов и электронов

О - РО3



  

Окислительное фосфорилирование происходит в 
матриксе и на внутренней мембране митохондрий



  

  Цикл Кребса

Лимонная
кислота

Щавелово-
уксусная
кислота

Ацетил
~КоА НКоА

С4 С6

С6

С6

С5

С6
С4

С4

С4

С4

С2



  

  Цикл Кребса

Ацетил
~КоА

НКоА

НАД+

НАД+

НАД+ФАД

ГДФ+Ф

НАДН+Н+

      НАДН+Н+

НАДН+Н+
ГТФ

ФАДН2



  

  Цикл Кребса

Ацетил
~КоА

НКоА

НАД+

НАД+

НАД+ФАД

ГДФ+Ф

НАДН+Н+

      НАДН+Н+

НАДН+Н+
ГТФ

ФАДН2

Пируват
     С3

СО2

Жирные 
кислоты

Аминокислоты



  

  Цепь переноса электронов

Ц е п ь   п е р е н о с а   э л е к т р о н о в

  АТФ-
синтаза

Межмембранное
  пространство

           Матрикс 

Комплекс I
НАДН-де-
гидроге-
назный

Убихинон

Комплекс III
       b-c1

Цитохром С

Комплекс IV
Цитохром-
оксидазный

1

50

7
3

9



  

Фотография  поверхности 
внутренней мембраны митохондрии 
со стороны матрикса



  

   Комплекс I             >40 полипептидов               М.м. ∼1000 000 000 
Комплекс III           11 х 2 полипептидов           М.м. ∼ 300 000 

Комплекс IV          13 х 2  полипептидов          М.м. ∼ 500 000
Убихинон

Компоненты  цепи   переноса   электронов

Цитохром С                                                        М.м. 13 000



  

  Работа цепи переноса электронов  

НАДН

Н+

е-

10 нм

е-

О2

Н+

Н2О

Матрикс

ФАДН2

Н+

е-



  

При диссоциацид НАДН и ФАДН2, кроме электронов 
возникают протоны

НАДН

Н+

10 нм

Матрикс

ФАДН2

Н+



  

Протонные помпы перекачивают протоны в 
межмембранное пространство. Через АТФ-синтазу они 

возвращаются в матрикс.

Н+

10 нм

Н+
Н+Н+ Н+

         Н+              Н+         Н+            Н+               

 Н+                   Н+                    Н+            Н+             

  

           Н+                 Н+                        Н+ 

Н+

Н+

      АТФ        АДФ + Ф



  

АТФ-синтаза на электронно-микроскопических 
фотографиях



  

 
Факторы сопряжения F0 и F1: 

F0    -     ab2cn (n =9-12) 

М.м.:     а,b -20 000-30 000
                 c - 9 000-12 000

F1  -  

М.м.:          - 57 000
                   -  54 000
                   -  35 000 
                   -  16 400
                   -     5 600_______
                                  610 000

3Н+

3Н+

АТФ-синтаза

АДФ+Ф

АТФ



  

Схема работы АТФ-синтазы

АТФ
АТФ+ Ф

АТФ

АД
Ф

+Ф

АТФ

АТ
Ф

Поворот 
 на 120о,

выделение 
     АТФ

АТФ

и т.д.



  

Транспорт веществ через внутреннюю мембрану митохондрий,
 обеспечиваемый энергией протонного градиента

              АДФ

АТФ

Фосфат
Пируват,
жирные кислоты,
аминокислоты

Са++

Н+



  

В переносе длинноцепочечных (начиная с С12) жирных кислот 
участвует  карнитин
                                          CH3

                                         CH3 - N+ - CH2-CH(OH)-CH2-COO-

                                          CH3

Ацил-КоА + Карнитин Ацилкарнитин + КоА

Ацилкарнитин узнается Ацилкарнитин-транслоказой 
и переносится через мембрану в матрикс митохондрий



  

              АДФ

АТФ

АТФ/АДФ-антипортер

Антипорт АТФ и АДФ осуществляет специальный белок



  

Низкая температура активирует липолиз = отщепление 
жирных кислот

Н+

10 нм

Н+
Н+Н+ Н+

         Н+              Н+         Н+            Н+               

 Н+                   Н+                    Н+            Н+             

  

           Н+                 Н+                        Н+ 

Н+

• Жирная кислота захватывает протон в межмембранном пространстве, 
• пересекает мембрану, 
• диссоциирует на протон и анион жирной кислоты, 
• анион жирной кислоты АТФ/АДФ-антипортером переносится в           
межмембранное пространство



  

Функции митохондрий

1. Окислительное фосфорилирование

3. Распад жирных кислот и образование ацетил -КоА
4. Удлинение цепей жирных кислот
5. Синтез порфиринов

6. Досинтез стероидных гормонов

2. Терморегуляция (жирные кислоты, термогенин)

8. Участие в апоптозе
9. Нейтрализация молочной кислоты

10. Репликация, транскрипция, трансляция

7. Участие в метаболизме аминокислот



  

В буром жире  имеется аналог АТФ/АДФ-антипортера  
- термогенин . У него нет функции антипортера, но он 

переносит анионы жирных кислот.  

Н+

10 нм

Н+
Н+Н+ Н+

         Н+              Н+         Н+            Н+               

 Н+                   Н+                    Н+            Н+             

  

           Н+                 Н+                        Н+ 

Н+



  

Протопорфирин IX

Mg++

Хлорофилл

Протогем IX

Цитохромы

Гемоглобины

Миоглобин

Fe++



  

МитохондрияЦитозоль

Пероксисома ЭПС

  Ацетил-КоАМевалонат

Фарнезилпирофосфат

Сквален

Холестерол

           О

           С

СН3          SКоА
~

=

        Н3С       ОН

-ООС       С         СН2

        СН2       СН2       ОН

Ф     Ф    О    Н2С  

В каждом компартменте имеется свой набор 
ферментов. В случае необходимости, органоиды 
кооперируются для проведения химических реакций

Стероидные 
    гормоны



  

Митохондрии



  

Ацетил
~КоА

НКоАПируват

Цистеин
Аланин
Глицин 
Серин

Лейцин
Лизин

Тирозин

Гистидин
 Пролин

Аргинин

Валин
Треонин
Метионин
Изолейцин
Валин

Аспартат

Глутамат



  

«Размножение»  митохондрий
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