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TudományTudomány--történettörténet

AltmannAltmann -- a a MchMch. első megfigyelője . első megfigyelője 
és leírójaés leírója

BendaBenda -- a „a „MitochondriumMitochondrium” név ” név 
adójaadója

WarburgWarburg -- respirációs enzimek respirációs enzimek 
vizsgálata vizsgálata 

LehningerLehninger -- az az oxidatívoxidatív foszforilációsfoszforilációs
rendszer leírójarendszer leírója



A A MchMch alakjaalakja



MchMch--hálózathálózat emlős emlős fibroblasztfibroblaszt
ATPATP--szintázszintáz kimutatásakimutatása



Jellemző adatokJellemző adatok

•• Méret:Méret: 7 x 0.5 7 x 0.5 µµmm
DE: sejttípusonként igen változó !DE: sejttípusonként igen változó !

•• Szám: az adott sejt energia Szám: az adott sejt energia 
forgalmátólszükségletétőlforgalmátólszükségletétől függően függően változóváltozó

sperimumsperimum -- 2424
fvsfvs.  .  -- 300300
májsejt   májsejt   -- 500500--25002500

ChaosChaos--ChaosChaos -- 500.000 !500.000 !



FelépítésFelépítés
kompartmentalizációkompartmentalizáció

Külső membránKülső membrán
•• fehérjékben szegényfehérjékben szegény
•• jellemző fehérje: jellemző fehérje: porinporin
•• ((ββ--redő redő –– ββ--lemezes szerkezet, lemezes szerkezet, 
•• trimerjei csatornát képeznek)trimerjei csatornát képeznek)
•• permeabilitáspermeabilitás 5000 5000 daltonigdaltonig

Belső membránBelső membrán
•• 70% fehérje70% fehérje
•• ee-- -- szállító lánc fehérjéiszállító lánc fehérjéi
•• ATP szintézisATP szintézis
•• egyébként egyébként impermeábilisimpermeábilis –– 20% 20% cardiolipincardiolipin



Felépítés 2.Felépítés 2.
MatrixMatrix

•• PiroszőlősavPiroszőlősav dehidrogenázdehidrogenáz komplexkomplex
•• CitromsavCitromsav--ciklus enzimeiciklus enzimei
•• Zsírsav Zsírsav ββ--oxidáció enzimeioxidáció enzimei
•• Aminosav oxidáció enzimeiAminosav oxidáció enzimei

•• DNS, riboszómákDNS, riboszómák
•• ATP, ADP, ATP, ADP, PPii

•• MgMg2+2+, Ca, Ca2+2+, K, K++



MchMch belső membránjabelső membránja

lemezeslemezes

csövescsöves

ujjlenyomatujjlenyomat--szerűszerű bogyósbogyós



MchMch elhelyezkedése a sejtbenelhelyezkedése a sejtben

Bazális csíkolat



MchMch mint ozmotikus regulátormint ozmotikus regulátor

normálnormál kondenzáltkondenzált

A A matrixmatrix HH220 tartalmának jelentős része 0 tartalmának jelentős része 
az az intermembránintermembrán térbe áramlik, kialakítva ezzeltérbe áramlik, kialakítva ezzel
az un. az un. „kondenzált”„kondenzált” konformációt.konformációt.



Biokémiai folyamatok kapcsolata a Biokémiai folyamatok kapcsolata a 
Mch.Mch.--banban

piroszőlősav

zsírsav

Acetil-CoA

Citromsav ciklus

CO2

NADH+H
FADH2

O2

H2O

ATP



KemiozmotikusKemiozmotikus teória teória 
megvalósulásának feltételeimegvalósulásának feltételei

•• MchMch. légzési lánc . légzési lánc -- elektronokat mozgatelektronokat mozgat
-- HH++--t pumpál az t pumpál az 

intermembránintermembrán térbetérbe
•• MchMch. ATP . ATP szintázszintáz szintén proton pumpaként    szintén proton pumpaként    

működik.működik.

•• reverzibilis mechanizmus:reverzibilis mechanizmus:

•• A A MchMch. belső membránban számos . belső membránban számos carriercarrier molekula molekula 
található található metabolitokmetabolitok, , inorginorg. Ionok számára. Ionok számára

•• A A MchMch. belső membránja egyéb helyeken . belső membránja egyéb helyeken inpermeábilisinpermeábilis
HH++ és OHés OH-- rara.  .  

H+ be ATP szintézis

ATP bontásH+ ki



I.I.

II.II.
III.III. IV.IV.

UQUQ

H H ++ H H ++ H H ++

Matrix

Intermembrán tér

I.I. NADH NADH dehidrogenázdehidrogenáz
II.II. SzukcinátSzukcinát dehidrogenázdehidrogenáz
III.III. UbiquinonUbiquinon –– citokrómcitokróm c c oxidoreduktázoxidoreduktáz
IV.IV. CitokrómCitokróm oxidázoxidáz



A A MchMch belsőmembránjánakbelsőmembránjának
emzimemzim--rendszererendszere

I.I.
II.II. III.III.

IV.IV.

e e 
--

H H ++Savas pHSavas pH
RedoxRedox potenciálpotenciál

NŐ:NŐ:
I. < III. < IV.I. < III. < IV.



Matrix

Intermembrán tér

Nyugvó állapot
[H+]=10-9 M

[H+]=10-9 M

[K[K++] = [Cl] = [Cl--] = 0.1 M] = 0.1 M

Matrix

Intermembrán
tér

Ionofórral kezelt
(Valinomycin)

[H+]=10-9 M

[H+]=10-7 M

KK++

KK++

[K[K++]<[Cl]<[Cl--]]
ATP

H+



Elektrokémiai Elektrokémiai protonproton--grádiensgrádiens

pH pH grádiensgrádiens membránmembrán--potenciálpotenciál

∆pH ∆V

ATP szintézisATP szintézis



b-c1 
komplex

Q

cyt c

citokróm oxidáz

NADH dehidrogenáz

OO22 HH22OO

NADHNADH NADNAD++

HH++

Elektron transzportElektron transzport
MchMch



A A MchMch belső membránjának un. belső membránjának un. 
elemi elemi testjeitestjei

fejfej

alapalap

ATPATP--szintázszintáz

proton proton carriercarrier



Az Az ATPATP--szintázszintáz szerkezeteszerkezete

F1 ATP-áz
(6 alegység)

Transzmembrán H+ carrier (9 alegység)



ATPATP--szintázszintáz

ε - rotor

a, b, δ - stator





H+

H+H+

H+

H+

H+H+

Bacterio-rhodopsin ATP szintáz

ADP + Pi

ATP



ADP + Pi

ATP

ADP + Pi

ATP

H +



ATPATP--szintázszintáz működéseműködése

H+

H+
H+

H+

H2PO4
-

H2PO4
-

ADP

ADP

ATP

ATP

Antiport Symport

AdeninAdenin nukleotidnukleotid translokáztranslokáz Foszfát Foszfát transzlokáztranszlokáz



I. III. IV.
II.

H+ H+ H+
H+

HŐHŐ

thermogenin

Barna zsírszöveti Barna zsírszöveti MchMch.



Transzport folyamatokTranszport folyamatok
Szignál szekv.

Receptor

Kontakt-hely
Transzlokon
GIP

! Hsp70 !! Hsp70 !

MchMch. . HspHsp--kk



MitochondriumMitochondrium eredeteeredete

• De De novonovo szintézisszintézis
•• OsztódásOsztódás

•• EndoszimbiózisEndoszimbiózis elméleteelmélete

Ősi bíbor baktériumok – 1.5 x 109 évvel ezelőtt

porinporin ((GramGram ((--)  baktériumok))  baktériumok)
elektron szállító rendszerelektron szállító rendszer
ATP ATP szintázszintáz
mtmt DNSDNS
riboszómariboszóma

DE:DE: GiardiaGiardia--banban nincs nincs MchMch (anaerob)(anaerob)



MchMch eredeteeredete
-- További adatok További adatok --

•• Külső membrán összetétele Külső membrán összetétele eukaryotaeukaryota
jellegű, míg a jellegű, míg a belső membrán jellemzően belső membrán jellemzően 
prokaryotaprokaryota komponensekből állkomponensekből áll

•• Van saját fehérjeszintézise, melynek kezdő Van saját fehérjeszintézise, melynek kezdő 
aminosava mindig aminosava mindig formilformil--MetMet

•• A fehérjeszintézis olyan A fehérjeszintézis olyan antibiotikumokkal antibiotikumokkal 
gátolhatókgátolhatók, melyek a bakteriális , melyek a bakteriális 
fehérjeszintézist is gátoljákfehérjeszintézist is gátolják



SaccharomycesSaccharomyces cerevisiaecerevisiae

••Csupán glukózt tartalmazó táptalajon is tenyészhető,Csupán glukózt tartalmazó táptalajon is tenyészhető,
((glikolízisglikolízis), működő ), működő MchMch--okok nélkül is életben tartható.nélkül is életben tartható.

••Egyébként letális mutációkkal is életben tartható sejtek.Egyébként letális mutációkkal is életben tartható sejtek.

••AszexuálisAszexuális úton (bimbózással) és szexuálisan (úton (bimbózással) és szexuálisan (meiózissalmeiózissal))
is szaporodhatnak.is szaporodhatnak.

Vad típusVad típusChloramphenicolChloramphenicol rezisztens rezisztens MchMch..



MchMch hálózat bimbózó hálózat bimbózó S. S. cerevisiaecerevisiae
sejtekbensejtekben



Vad típusVad típusChloramphenicolChloramphenicol resistensresistens

ÖsszeolvadásÖsszeolvadás

MitózisokMitózisok

MeiózisMeiózis MeiózisMeiózis



OSZTÓDÁSOKOSZTÓDÁSOK

JELÖLÉSJELÖLÉS
izotóppalizotóppal



mtmt--DNSDNS

••Gyűrű alakú , 5 Gyűrű alakú , 5 ––10 10 kópia/Mchkópia/Mch..
••20 20 MchMch gén ismert, mely gén ismert, mely MchMch fehérjéket kódolfehérjéket kódol
••Nincsenek Nincsenek intronokintronok
••Kevés szabályozó génje vanKevés szabályozó génje van
••Nincsenek Nincsenek hisztonokhisztonok
••ReplikációReplikáció, transzkripció, transzláció megtalálható, transzkripció, transzláció megtalálható
••22 22 tRNStRNS, 2 , 2 rRNSrRNS



Az emberi Az emberi mtmt--NDSNDS

rRNSrRNS

ND1; 2ND1; 2

I.I.
II.II.

ATPATP--syntasesyntase

III.III.

ND3ND3--66

CytCyt bb



MchMch myopathiamyopathia

Számos 
köteg

Egyetlen
köteg

Kóros
Mch tömeg

Kóros Mch
Kristály
kötegekkel



PeroxiszómaPeroxiszóma

•• Egyszeres membránEgyszeres membrán--burokburok

••Szelektív protein importSzelektív protein import

••Nincs Nincs genomjagenomja

••OxydatívOxydatív enzimei:enzimei:
katalázkataláz
urát urát oxidázoxidáz ((krisztalloidkrisztalloid))



PeroxiszómaPeroxiszóma eredeteeredete

••A korai evolúció során  OA korai evolúció során  O22 termelő termelő 
baktériumok jelentek meg.baktériumok jelentek meg.

••Az OAz O22 mérgező hatású volt a többi sejtre / élőlényremérgező hatású volt a többi sejtre / élőlényre

••Ennek az OEnnek az O22--nek nek intracellulárisintracelluláris semlegesítését semlegesítését 

végezte el a végezte el a peroxiszómaperoxiszóma



A A peroxiszómaperoxiszóma funkcióifunkciói

••RHRH22 + O+ O22 R + R + HH22OO2 2 (toxikus)(toxikus)

••HH22OO22 + R’H+ R’H22 R’ + R’ + 2H2H22OO
katalázkataláz (máj, vese)(máj, vese)

•• ββ--oxidáció:oxidáció: alkilalkil lánc  lánc  -- (C(C22 ac.CoA)nac.CoA)n



PeroxiszómaPeroxiszóma növényekbennövényekben

•• NövényekbenNövényekben

levelek: levelek: fotorespirációfotorespiráció -- OO22
felhasználás; COfelhasználás; CO2 2 

csírázó magvak: csírázó magvak: glyoxylateglyoxylate
ciklus (ciklus (glyoxyszómaglyoxyszóma))

zsírsavzsírsav acac. . CoACoA succinatsuccinat glukózglukóz



PeroxiszómaPeroxiszóma növényekbennövényekben

peroxiszóma

glyoxiszóma

lipid



PeroxiszómaPeroxiszóma

• Proteinek importja

- 3 aminosavból álló szignál található a C-terminálison
- PAF-1 – peroxisomal assembly factor-1

PAF-1

• Zellweger szindróma
Az importálandó protein hibás - üres peroxiszóma !!!

(agy, máj, vese érintettsége; halálos betegség)



ZellwegerZellweger
szindrómaszindróma
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