MITOCHONDRIUM
1.Pochodzenie

Zakłada się, że mitochondria powstały na drodze teorii endosymbiozy, która mówi, że mitochondria pojawiły się w komórkach eukariotycznych dzięki fagocytozie bakterii tlenowych (prawdopodobnie α purpurowych), które stały się symbiontami wszystkich komórek eukariotycznych. 


Tlen na Ziemi pojawił się przez działalność fotosyntetyzujących cyjanobakterii zagrażając wszystkim żyjącym wówczas komórką beztlenowym. Pojawienie się dużej ilości tlenu doprowadziło do powstania bakterii oddychających tlenem, które prawdopodobnie na drodze mutacji utraciły centra fotosyntetyzujące, a łańcuch elektronów uległ zmianie w kierunku przepływu elektronów od NADH do O2.
Podobieństwo mitochondriów do komórek bakteryjnych:

-struktura genomu (naga, kolista cząsteczka DNA kodująca część białek mitochondrialnych)

-rybosomy typu 70S

-rRNA

-struktura genów kodujących białka transformujące energię

-złożoność funkcjonalna

-policystronowy mRNA

-1 typ polimerazy RNA

-w matrix obecne są enzymy cyklu Kresa


Na tej podstawie błona zewnętrzna mitochondriów jest ewolucyjnie błoną fagosomu, czyli pochodzi z błony komórkowej. Błonę wewnętrzną reprezentuje błona wchłoniętej bakterii.

Wchłonięcie bakterii przez komórkę eukariotyczną było korzystne dla obu stron. Gospodarz zapewniał środowisko bogate w substraty do utlenienia, symbiont wprowadził do jego układu bardzo wydajny system oddychania tlenowego i energię w formie ATP zabezpieczając gospodarza przed zatruciem tlenem.

Symbiont przekazał większość swoich genów gospodarzowi i bardzo się od niego uzależnił, dlatego mitochondria pozostają w komórce półautonomiczne, zachowując własny genom ulegający replikacji i ekspresji, ale nie są zdolne do samodzielnego bytu.

2. Powstawanie i degradacja

Powstawanie lub wzrost liczby mitochondriów odbywa się na drodze podziału istniejących już mitochondriów, przez pojawienie się poprzecznego grzebienia.


Degradacja mitochondriów jest zagładą dla całej komórki. Objawia się obrzmieniem mitochondriów i zanikiem grzebieni, następuje dołączenie lizosomów i rozkład mitochondriów.


3. Występowanie

Występują we wszystkich komórkach eukariotycznych z wyjątkiem erytrocytów i niektórych ameb patogennych.


4. Budowa

Mitochondriom zbudowane jest z 2 błon, oddzielonych od siebie przestrzenią perymitochondrialną, ograniczających jego wnętrze zwane macierzą mitochondrialną. Błona wewnętrzna jest wielokrotnie większa i aby zmieścić się w błonie zewnętrznej wytwarza fałdy – grzebienie mitochondrialne wystarczające do matrix.


Grzebienie mogą układać się:

· Podłużnie

· Prostopadle

· Promieniście

Błona grzebieni mitochondrialnych ogranicza przestrzeń wewnętrzną grzebieni, która może komunikować się z przestrzenią peryferyczną. Im więcej grzebieni tym komórka bardziej wydajna energetycznie.

Ze względu na kształt grzebienie możemy podzielić na:

1) Płytkowate – wówczas mówimy o mitochondriach grzebieniastych (lameralnych) – typowych dla zwierząt
2) Rurkowate – wówczas mówimy o mitochondriach rurkowatych (tabularnych) – występują raczej u roślin

Formy mitochondriów

Wyróżniamy przynajmniej 3 typy mitochondriów

a) Wydłużone – nitkowate

Np. w komórkach kanalików nerkowych, komórkach pęcherzykowych trzustki
b) Ziarniste 

Np. oocyty, hepatocyty

c) Rozgałęzione

Np. komórki nerwowe

W mięśniach poprzecznie prążkowanych występuje kilka typów mitochondriów, w zależności od lokalizacji.


Liczba mitochondriów jest wprost proporcjonalna do aktywności energetycznej komórki.

A. Dużo mitochondriów -  w komórkach mięśnia sercowego, hepatocyty, kom. okładzinowe gruczołów żołądkowych właściwych, kanalików nerkowych krętych i kory nadnerczy

B. Mało mitochondriów – niezróżnicowane kom. zwierzęce m.in. kom. nowotworowe i regenerujące limfocyty, kom. naskórka, kom. tkanki tłuszczowej, plemniki.
1. Rozmieszczenie mitochondriów jest zależne od:

2. w komórkach nabłonka mitochondria układają się zgodnie z kierunkiem transportu substancji w obrębie cytoplazmy, które są wydzielane lub pochłaniane przez komórki. 

Np. komórki wyścielające kanaliki nerkowe -  gdzie mitochondria układają się równolegle do osi komórki łączącej jej jeden biegun szczytowy, zwrócony do światła kanalika z biegunem podstawnym zwróconym do naczynia krwionośnego,

3. bliskiego sąsiedztwa substancji zapasowych, które mogą służyć jako źródło substratów do utleniania przez mitochondria
Np. komórki kory nadnerczy, gdzie mitochondria leżą w pobliżu kropel tłuszczu

4. lokalnego zapotrzebowania na energię, gdyż bliskie sąsiedztwo mitochondriów stwarza optymalne warunki do dyfuzji ATP z miejsca jego powstania do układu, który go potrzebuje

Np. we włóknach mięśni szkieletowych mitochondria leżą ściśle między włókienkami kurczliwymi, gdzie ATP potrzebne jest do skurczu, w plemnikach mitochondria otaczają podstawę wici – narządu lokomocyjnego.

Skład chemiczny błon mitochondrialnych:


-35-40% to lipidy


-60-65% to białka

Lipidy - występują gł. fosfolipidy – ok. 90% całej frakcji lipidowej (fosfatydylocholina, -etanoloamina, -inozytol). Funkcją większości lipidów błonowych jest utrzymanie struktury błony, natomiast pozostała część (gł. Fosfolipidy) współdziała z białkami błonowymi w procesie transportu elektronów.
Białka – błony mitochondrialne zawierają charakterystyczne białka enzymatyczne, które wyróżniają je od białek błon innych organelli. Białka możemy podzielić na rozpuszczalne i nie rozpuszczalne w roztworach wodnych. A także na:


-integralne – ok. 55% wszystkich białek, służą do utrzymania struktury błony


-łańcuchów oddechowych – ok. 45% wszystkich białek, zbudowane z przenośników elektronów (cytochromów i flawoprotein). 

Błona zewnętrzna

Jej głównym składnikiem jest cholesterol. Jest przenikalna dla wielu substancji drobnocząsteczkowych (do 5kDa) i większości jonów, dzięki temu skład w przestrzeni międzybłonowej i cytozolu jest podobny (białka poryny – tworzą kanały)

Błona wewnętrzna

Charakterystyczna dla niej jest kardiolipina, która powoduje, że jest bardziej niż inne błony nie przepuszczalna dla jonów. Jest nieprzepuszczalna także dla małych cząstek (np. ATP, ADP, pirogronian). Jest jedynie przepuszczalna dla H2O i rozpuszczalnych w niej gazów, – O2, CO2, NH3. Do przeprowadzenia jonów potrzebne są specjalne systemy przenośników. Na powierzchni błony od strony matrix występują liczne grzybkowate cząstki, które są odpowiednikami katalitycznej części kompleksu enzymatycznego ATP-azy mitochondrialnej.
Przestrzeń peryferyczna

Zawiera charakterystyczne enzymy:

-kinazy nukleotydowe: kreatynową, adenylową,


-difosfokinazę nukleozydowi

Macierz mitochondrialna:

Tam zachodzi β-oksydacja, cykl Kresa, procesy replikacji mDNA, oraz procesy transkrypcji i translacji genomu mitochondrialnego.

Zawiera (głównie):

-kompleks enzymów utleniających kwasy tłuszczowe, 

-enzymy cyklu Kresa,

-enzymy cyklu mocznikowego (kom. wątroby)

W macierzy można wyróżnić:

-małe ziarnistości (4-5nm)

-duże ziarnistości (30nm) – miejsce depozycji jonów Ca i P

-średnie  ziarnistości (14,5nm) – są to rybosomy mitochondrialne (70S)

Genom mitochondrialny

Jest kolistą, 2-niciową cząsteczką mDNA, przymocowany do wewnętrznej błony. 
Rola:

Koduje mitRNA dla obu podjednostek rybosomów i wszystkie tRNA działające w układzie mitochondrialnej syntezy białka, który to układ przeprowadza translację niewielkiej liczby mRNA zakodowanych w mDNA, prowadząc do syntezy istotnych polipeptydowych składników mitochondrialnego łańcucha transportu elektronów i syntetazy ATP.

5. Funkcje

1) wytwarzanie 2 form swobodnej energii tj. protonowej siły motorycznej i ATP, przetworzonych z potencjału oksydo-redukcyjnego

2) synteza hemu

3) wytwarzanie ciepła

4) w mitochondriach wątroby zachodzi cykl mocznikowy
