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Tudomany-torténet

- a Mch. elsé megfigyeldje
és leirgja
- a ,Mitochondrium”™ név
adoja
- respiracios enzimek
vizsgalata

- az oxidativ foszforilacios
rendszer leirgja
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A Mch ala




Mch-halozat emlos fibroblaszt
ATP-szintaz kimutatasa
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Jellemzo adatok

® Méret: 7 x 0.5 um

DE: sejttipusonként igen valtozo !

® Szam: az adott sejt energia
forgalmatolszikségletétol fliggéen valtozo

sperimum - 24
fvs. - 300
majsejt - 500-2500
Chaos-Chaos -



Felépités
kompartmentalizacio

Kils6 membran \

® fehérjékben szegény
® jellemz6 fehérje: porin
® (B-redd - B-lemezes szerkeze

® trimerjei csatornat képeznek)
® permeabilitas 5000 daltonig

BelsO membran

® 70% fehérje =.-r‘=
® e - szallit6 lanc fehérjéi

® ATP szintézis

® egyébként impermedabilis — 20% cardiolipin



Felépités 2.
Matrix

® Piroszé6lésav dehidrogenaz komplex
® Citromsav-ciklus enzimei

® Zsirsav B-oxidacié enzimei
® Aminosav oxidacié enzimei

® DNS, riboszémak
® ATP, ADP, P,
® |V|92+’ Ca2+, K+



Mch bels6 membranja

csoves

ujjlenyomat-szerud




Mch elhelyezkedése a sejtben

Bazalis csikolat



Mch mint ozmotikus regulator

normal kondenzalt

A matrix H,0 tartalmanak jelent6s része
az intermembran terbe aramlik, kialakitva ezzel
az un. konformaciot.



Biokémiai folyamatok kapcsolata a
Mch.-ban

piroszolosav

Acetil-CoA
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Kemiozmotikus tedria
megvalosulasanak feltételei

Mch. legzeési lanc - elektronokat mozgat

- H™-t pumpal az
intermembran térbe

Mch. ATP szintaz szintén proton pumpaként
muikodik.
ATP szintézis

reverzibilis mechanizmus:

ATP bontas

A Mch. bels6 membranban szamos carrier molekula
talalhaté metabolitok, inorg. lonok szamara

A NMch. bels6 membranja egyéeb helyeken inpermeabilis
H* és OH" ra.
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T Intermembran tér T T

\|
I
I, V.
. l Il. . I I
. NADH dehidrogenaz
|. Szukcinat dehidrogenaz

lI. Ubiquinon - citokrom ¢ oxidoreduktaz
V. Citokrom oxidaz
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A Mch belsébmembranjanak
emzim-rendszere

) I,
EW/’
3 \IV

Savas pH '
Redox potencial

. < lll. < IV.



Nvugvo allapot
Matrix [H+]1=10° M yug P

MJ [K*] = [CI] = 0.1 M
— 10-9
Intermembran tér (H*]=10"M

H* lonoforral kezelt
(Valinomycin)

[K+]1<I[CI] @ j
ﬂ JL
[Ht]= Vi
Intermembran K °
tér

Matrix [Ht]1=10° M




Elektrokémiai proton-gradiens

pH gradiens membran-potencial

_ApH_ -1

ATP szintézis




NADH NAD*

NADH dehidrogenaz

H+

Elektron transzport @

Mch citokrém oxidaz

0, H,0



A Mch belsd6 membranjanak un.
elemi testjel

ATP-szintaz .

>

proton carrier'
fej




Az ATP-szintaz szerkezete
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(6 alegység)

P

Transzmembran H* carrier (9 alegyséqg)



ATP-szintaz

& - rotor

a, b, O - stator




Filament d'actine >

= treptavidine

Complexe ;05 )

Lamelle recouverte de Ni
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ATP-szintaz mukodése

Antiport Symport

Adenin nukleotid translokaz Foszfat transzlokaz



Barna zsirszoveti Mich @
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Transzport folyamatok

/Szignél szekv.

Receptor—~_

Kontakt-hely
~_Transzlokon

AN



Mitochondrium eredete

® De novo szintézis
® Osztodas

® Endoszimbidzis elmélete

Osi bibor baktériumok — évvel ezelott

porin (Gram (-) baktériumok)
elektron szallito rendszer
ATP szintaz

mt DNS
riboszoma

Giardia-ban nincs Mch (anaerob)



Mch eredete
- Tovabbi adatok -

® Kils6 membran 6sszetétele eukaryota
jellegl, mig a
komponensekbdl all

® \Van sajat fehérjeszintézise, melynek kezdd
aminosava mindig

® A fehérjeszintézis olyan
, melyek a bakterialis
fehérjeszintézist is gatoljak



Saccharomyces cerevisiae

® Csupan glukozt tartalmazoé taptalajon is tenyészhetd,
(glikolizis), mikodo Mch-ok nelkul i1s eletben tarthato.

®Egyébként letalis mutaciokkal is életben tarthaté sejtek.

® Aszexudlis Uton (bimbo6zassal) és szexualisan (meidzissal)
Is szaporodhatnak.

Chloramphenicol rezisztens Mch. Vad tipus



Mch halozat bimbozo S. cerevisiae
sejtekben



Chloramphenicol resistens Vad tipus
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mt-DNS

®Gydrd alaka , 5 =10 kopia/Mch.

®20 Mch gén ismert, mely Mch fehérjéket koédol
®Nincsenek intronok

®Kevés szabalyoz6 génje van

®Nincsenek hisztonok

®Replikacio, transzkripcio, transzlacio megtalalhato
®22 tRNS, 2 rRNS



Az emberi mt-NDS

Il.
ATP-syntase



Vich myopathia

Egyetlen
koteg

Kéros Mch
Kristaly s
kotegekkel




Peroxiszoma

Egyszeres membran-burok ___
Szelektiv protein import ’
Nincs genomja
Oxydativ enzimei:

katalaz
urat oxidaz (krisztalloid)



Peroxiszoma eredete

A korai evolucié soran O, termel6
baktériumok jelentek meg.

Az O, mérgez6 hatasu volt a tobbi sejtre / él6lényre

Ennek az O,-nek intracellularis semlegesitéseét
végezte el a PEeroxiszoma



A peroxiszoma funkcioi

RH, + O, —> R +

H,O, + RH,—/> R’ +
katalaz (maj, vese)
B-oxidacié: alkil lanc - (C, ac.CoA)n



PeroxiszOma novényekben

Novényekben

levelek: fotorespiracio - O,
felhasznalas; CO,

csirdazo magvak: glyoxylate
ciklus (glyoxyszémal)

zsirsav — ac. CoA =™ succinat —> glukoz



PeroxiszOma novényekben




Peroxiszoma

Proteinek importja

- 3 aminosavbdél allé szignal talalhaté a C-terminalison
- PAF-1 - peroxisomal assembly factor-1
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PAF-1

Zellweger szindroma
Az importalandé protein hibas - Ures peroxiszoma !!!

(agy, maj, vese érintettsége; halalos betegség)



Zellweger
szindroma

(a)
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