











































































































MITOCONDRIO

èdefinito come un compartimentoperla trasduzionedell'energiapoiché al suo
interno viene sintetizzato l'ATP

ADENOSINAtritosfatomolecolachelacellulausa in situation
tenuardinamicamentesfavoriteperdare unapportoenergetico

struttureovoidali conduemembrane lamembrana INTERNA si INTROFETTE
formando delle evaginariani dette creste mitocondriale aumentano la
superficie della membrana interna infattinelle crestevi sono leATP SINTETASI produzione di piùAtpponibile

pMembranaesterna
Spazio intervienebrama
Membrana internachesiintrofletteinneste
Matrice mitocondriale

à àà ù I
in alcuni casi si possono fonderenei SUPERSTRUTTURE MITOCONDRIALI
collo Dello SPERMATOZOO grasso

a

mitocondrioavvolto adelica in modo
da padane l'ATP necessario al battito delflagello dello spermatozoo
come simuovono rimuovonograzieal citoscheletro che fa dabinario e da

proteine motricici

Dove sitrovano nellecellule sonoposizionati invicinanze diquellestrette
il che necessitano di ATP

CARATTERISTICHESTRUTTURALI

MEMBRANA INTERNA f MEMBRANA ESTERNA
v

molte proteine e molti lipidicitocromonellecatenedi riccadi acidiGrassisaturi 50 che la rendono
trasportodeglielettroni più staticaAtprintatasi legumifegato
riccadi cardioupina un è molto PERMEABILE fino a PmsoooDa
cardiolepidetipicodelmitocondrio opresenta lePORINEpiccoli canali che sipossono
chedeterminaelevata aprire a seconda del VOLTAGGIO e ritrovano neiMperneabilita
riccadi acidiGrassiinsaturi punti di congiunzionedelle due membrane
più fluidaseriediscambiatoriNavetteche SIMPORTO entrano due specie allavolta

scambiano insmortoeantiportoimetaboliti
trasportoattivodi ionisoprattutto latte ANTIPORTO unaspecieentra e ma escetraslocavipermetaboliti
















































































































MITOCONDRIO

sede di TRASDUZIONEdell'energia quindi SINTESI di ATP
acosaserveauesta
ENERGIA

lavoro Di sintesiBiosintesi
lavoromeccanico contrariaremuscolare
Lavoro Di concentrazione trasportoattivo
Lavoro elettrico formazione di ungradiente dicaricheattraversolo spostamento di Ht
CALORE umano omeotermo
Lavoro Di Bioluminescenza peranimalispecifici

Atp nella respirazione cellulare l'utilizzo di ossigeno e necessari
per la formaviene di Atp
1MOLE diGLUCOSIO CO2 H2O 32molecole diATP resa Globale

resateorica 38ATP alcuni usatiperfarmuovere i trasportatori
c un Nucleotide è un RiboNucleotide ribosioadenine 3POI

iettare tostoAntartico covalentefrai gruppifosfato L'idrolisi dell'Atp e altamenteesoercionica acausa della repulsione Dicarica edella stabilizzazione perrisonanza
pocodispendioenergeticoperricorreADPuiATP lacoppiaATPHdPrappresentaunmezzoreversibileperconservaretrasferire erilasciareenergia nella cellula

RESPIRAZIONE CELLULA E

1 Glicolisi si attua nelcitoplasma ed è ANAEROBICA Da una serie di reazioni
ENDOERGONICHEnellaprimapartee poiESOERGONICHE m'hauna resa energetica di 2ATP
perognimole di glucosio Il prodottofinale è il PIRUVATO
2 ciclo Delta AUDITRKARBOSS.NU UllODIKREBS avvieneall'internodella matrice pe
MITOCONDRIO Il piuvotoPRIMA di entrare inquesto ciclo viene convertitoa
me coenzima in acetil COENZIMA A Conquesto ciclo si ha la riduzione
di due comuni il NADinNADH e il FAD mi FADita Questa riduri
ne serve ad accumulare elettroni e protoni dautilizzare nella catena
di trasporto degli elettroni e aerobica

3 CATENADITRASPORTODEGLIELETTRONI sfrutta una serie di complessiproteici chesi
trovano nelle creste mitocondriali

d grazie all'ATP sintetasi dall'App e dal fosfato siforma ATP














































































































CATENA DI TRASPORTO DEGLIELETTRONI

serie di complessi Moltiproteici citocromi a citocromo1 NADADEIDROGENASI
citocromo IsocianatoDEIDROGENASIstrutturecostituitada PROTEINETRANSmembrana citocromo3citocromo b C1

che si incontrano fraloro per scambiarsigli Titolarono41citocromoossidasi
elettroni la membranadeve essereFLUIDA
per permettere il navigareveloce dei ateromi
CITOCROMO C unico citocromo NON

transmembrane

proteinaestrinseca dimembranaportal'elettrone dal complesso3 al 4
passando da un citocromo all'altro

aumenta l'affinitàperl'elettrone

questielettroni vola un alto contenuto
energetico vanno scendendo a un basso
contenuto energetico si LIBERA ENERGIA

Ht dopocheglivienestrappatol'elettrone vienetrasferitopermeno di trasporattivo dalla Matrice allo spazio INTERREMBRANA neicetocromi1,3 e4

scopo svilupparequantidienergiaperfar funzionarel'ATPsinteta
CITOCROMI riescono a svolgerequesto

processo di ossidoriduzioneperchécontenganopartiNONproteiche GRUPPI PROSTETICI

GruppiPROSTETICI contengonoFerrorosso
uiforma ionica

ACCOGLIEELETTRONE Fert
CEDE Elettrone Fest

Depolarizzartone Della MEMBRANA MITOCONDRIALE o laconcentrazionedi Ht quindi di carica positiva e maggiore nello spazio e

INTERREMBRANA vivaceche nella MATRICE accumulo di cariche
negative nella Matrice
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ATPSINTASI 7 permette l'attivitaATPasica vediesperimento SBOBINA21110

AtpAsi di tipoC usanol'ATP perspostareelettroni oppureusano il flussodi protoni per sintetizzareATP

pompa reversibile formata da un peduncolo e dauna strutturaglobale
paneGlobulare chiamata FoF1o antibiotico conciomicinacheinibiscel'attivita

diquesta subunità
Fo partebastamellareall'interno dellamembrana
F1 complessoglobulare chespargenellemeta

EFFETTI dellatraslocazioneDIPROTONINello spazioINTERREMBRINA
1a generazione di un GRADIENTEelettrico LIIGA

7FORZA PROTON
2 generazionedi un GRADIENTEchimico MOTRICE

gli tendono a rientrare ciò epossibile solo attraversol'ATPsintesi che
attraverso ilmovimento delle sue subunitàporta
alla formazione di energiapotenziale chediventa
via via cinetica e poichimica con la finale
formazione di ATP

Fo partedelpeduncolo chesi
trova nello spaziointernientibrana
Fa parte che spargenellaparte

mitocondriale
FUNZIONE convertirel'energiacinetica
di questi Htche tendono a rientrare e
chequindifannomuoverequesta
struttura in energia chimicaquindila
formazione di ATP
m'afache Io hanno una componente
statica e unacomponente Dinamica

gli entranoe sileganoalla componentema
le dita laqualeècostituitada10subunitàC
a formare unanello
ogniHeheentrain a e silegaadunasubunit
c fagirarel'anello di360 10Ht 3600
questaturbina è legataad un peduncoloI'alt

verso uncollegamento è chefannopartediFe
chesimuovonoinsieme allaturbinasoprastante
sottoviè lacomponentestaticadi fa 6
subunitàalternate papapa fraognitre vi è il sitocataliticodoveentraADP
efosfato edesceAtp

lasubunitàchehaunapiccolaprotesione nellasua partefinalefacambiareconformationallediversecoppie4M facendoleapriree chiudere ciclicamente
I
















































































































ATPSINTASI
inalcunecellulevieneusatoperla produzione di valore tessuto

ADIPOSOBRUNO
TESSUTOADIPOSO tessuto connettivo

ADIponti cellule con la funzione diaccumularetrigliceridiquindisostanze
che poi una voltache è necessariofornire energiaall'organismo
possono essere scisse per il metabolismo e la formazionedi ATP

variant 7 t.amposoBiancoGiallo quellodegliindividui adulti dislocatonelnostro
organismo e ci da forma

7 ADIPOSOBruno cosìdefinitoperlesue caratteristiche istologicheSono
quindi ricchi di mitocondri Sitrova nei neonatie
nei mammiferiibernanti iqualihanno ilbisognodi
di tenere lapropria temperatura basale esfruttare
l'energia perprodurre colore

terroneNINA va asostituirepartedell'Atpsintesi un canale
protonico disaccappianteQuindinonha lapervieneadibita
percatalizzare Atp ENERGIADISPERSAsottoFORMADICALORE

Coresistimola la produzioneDi durante il letargomi ha la produlienedella
calore nell'animale ibernante Noradrenalina ormone che agiscetramite

trasduzionedel segnale o a livellodegli
eolipontiabbiamodeirecettorilegati alla proteiG e che seguonoil pathwaydell'aderiilatociclo
pka aumentodell'AMPciclico siattivano
delleproteinchinasiAMPciclicodipendenti che a
lorovolta attivanodelle lipasi

lalipasi neltenuto Go bruno va a scindere il
trigliceride e a liberaregliacidigranichevengonoutilivoti nel mitocondrio per favorire il
gradienteprotonico Ht il quale non porta alla
formazione di energia chimica ma dicalore
perché gli Ht passano attraverso la termogenema laqualefunge da semplice canaleverso
la matricemitocondriale















































































































MITOCONDRI organelli semiAUTONOMI s quando una cellula si scinde il
contenuto deimitocondri equelloEsperimentidiautoradiografie

ma
proveniente dalla cellulamadre

connatrixiata vanno incontro a scissione binaria
e si dividono come i procarioti

canna precursoredellaFosfanticcolina a questemuffe man
manoche andavanocostumi
la fosferialileolinaacquisivano
Radioattività

imitocondridellecellulenipotiderivanodaquellidellecellule
nonne lecellulehanno utiliziato i mitocondri presenti
e li hanno divisi a metà a scissione binaria edivision

MITOCONDRIHANNO UNGENOMA

genoma mitocondriale circolare

non è argominato in cromatina nonha nucleosome nonhaistoni
Dna nudo comeiprocarioti
16569paiadibasinell'uomo
sooooobasi nelgiglio lamaggiorparteè Dnanontrascritto

Geni del Genomamitocondriale
GenipergliRNAribosomiali nelmitocondrio potrebbe

avvenirela traduzionevistala
presenza di ribosomi

Geni pertuttigliRnatransferchesono12113RNAmessaggeri

EREDITARIETA DEL MITOCONDRIO 7 eredità UNIPARENTALEMATERNA

NONE mendeliana quando siha l'incontro tra uovo e spermatozooquesto
aderendoall'uovomettein compartecipazione nellozigote
solo il nucleo il mitocondrio che sitrovaadea espiralirvet
nella regione del colletto servesolo afarmuovere ilflagelloquindi dopo la fecondazionequestaparteverràelimina
te

importantesaperechesiamaternaperché lemutazioni a livello deigenimitocondrialisono alla base dinumerosepatologie comeil morbodiParkinson e
l'Alzheimer

ilIODICE GENETICO DEI MITOCONDRI NONE lo stesso DI Quello DelDNA
nucleare si pensasia per tenere separatei due tipi di traduzione
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PROTEINECODIFICATE dal GENOMA MITOCONDRIALE

sonopoche grazieai suo mRNA e ai suoiribosomi riesce atrascriveredavveropo
uiparticolareper i complessideltrasportoelettronico citocromi e peralcunecomponenti dell Atpsintesi

SINTESI PROTEICA Deteneva a tutto ciò chemancavienesintetizzato nel
atosal e portato all'interno delmitocondrio

solosonoproteinemitocondriali cooperazionefra il Genomanucleare ea90 proteinetradottenelcetosale il Genoma mitocondrialeimportatanel mitocondrio

l'importazionenone catraduzionale non avviene insimultanea alla
traduzione inquanto leproteinerintetiz

laproteinediventano a ratesonoprecursori checontengono
maturequandoentrano seguentesegnaleperl'importazione
nelMitocondrio e una mitocondriale
Proteasitaglia laSEQUENZA SEGNALE 3sequenzaAMINOACIDICAabbastanza

lunga nell estremità AMMINOTERMINALEdi 20 70 AAcaricati positivamente

affinché viÈ affinità
Elettrica con la MATRICE
MITOCONDRIALE caricata
negativamente

PROCESSO DI IMPORT PROTEICO Asp cellulesottoposte astressdi
calore traduzione ecresce si
aa Eaegaentauoawmjneeee.pe

1 per l'entrata diproteine e necessaria l'airone dichaperoningin
questocaso sono le Hsp proteine dastressdicalore lequalivenganodifferenziatefradi loro da un numero indice del loropesomolecolareKilodattan

2 una primaHsp70 citosalina silega alla proteina e per meno di un
processo Atp dipendente srotola la proteinaquindi rompe ilegamiela porta a conformazione lineare
3 perentrare la proteinadeve attraversaredei canali inquestocasoTOMeTIM Ilprimo e il traslocatane dellamembranaesterna e
il secondo il traslocatane dellamembrana interna la proteina
tende adentrare siaperaffinità elettrica dovuteall'altrondedicarica fra lasequenzasegnalepontina e lamatricemitocondrialee sia per il legame frail gruppo amminico primacon ilrecettorediTome poi conquello diTIM
4 Durante l'entrata laHsptomitocondriale silega alla proteinaimpedendoneil riavvolgimento
5 entrata la proteina una pepitasi proteasi taglia lasequenzasegnale
6Asp60mutocondrialeattraverso l'idrolisidell'ATPpermette il ritorno alla conform
rione nativa della proteina















































































































TEORIA dell'ENDOSIMBIOSI mitocondrio e cloroplasti

l'origine dei mitocondri si collega a quandosullaterra non c'eraancora ossigeno

vi erano cellule eucarioti ancestralidetteULCARIOTE Metabolismo
anaerobico
glicolisi

sviluppodi piante ossigeno sviluppo di archeobatteri che valevano
l'angelo per produrreATPcomenutrono

TEORIA l'Ulcariotefagocital'archeobatteri eccoperchénel
mitocondrio ci sono 2mentre
me unaderiva dalbatterio
e l'altra dalla membranadi
fagocitosidell'uvanote

SIMBIOSI 7 l unaROTE da nutrimento eprotezioneall'ARATOBATTERIO
7 l'aria BATTERO da energiautilizzandol'ossigenoAll'ulcariote

proveche i mitocondriderivanodagliArutaBATTERI
DNA circolare proprio

epresenza di ribosomipiùpinolisimiliaquelli battericiTraduzionesensibile adantibiotici

trasferimentogenico dal genomamitocondriale a quellanucleare
perquesto il mitocondrio nonpuo sintetizzaretuttoautonomamente

biologievoluzionisti perquesto il nucleo sviluppa un doppiomembrana
perdifendersi da questoattacco















