Lopez Paz Aymara GF

Mtocondria

Oxidaciones bioldgicas

Son los procesos en que se descompone la materia organica por el aporte de oxigeno. Si se une Hy 02
se forma una molécula de agua.

Desde el punto de vista quimico, la oxidacién biolégica se define como la perdida de electrones, donde un
elemento o compuesto se une al oxigeno.

Generacion de energia

Se lleva a cabo en el interior de la célula. Esto significa que la célula realiza respiracion celular y tiene 3
etapas identificables: Glucdlisis que es la primera etapa y que se lleva a cabo en el citosol, Ciclo de Krebs
y fosforilacion oxidativa, estas dos ultimas llevandose a cabo en la mitocondria.

Mitocondrias

Las mitocondrias son abundantes en células eucariotas animales y vegetales. La ubicacion de estas
estructuras es mas cercana a la membrana plasmatica y levemente lejana al nucleo celular. El tamafo es
variable, de 0,5 a 1micra y en la fotografia tomada por telescopio electrénico de barrido, vemos su
estructura ovalada u alargada.
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Son estructuras que no se mantienen
inmoviles, tienen movilidad y motilidad.
La movilidad esta medidada por fibras
de microtubulos cuando tienen que
recorrer distancias largas, o bien por
filamentos de actina cuando el
desplazamiento es mas corto.
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Division: Biogénesis mitocondrial

El aumento en la cantidad y cambios conformacionales se dan en la etapa G1 del ciclo celular, La
mitocondria puede dividirse por un proceso denominado gemacion, dando mitocondrias mas pequefas,
que luego de la etapa de Sintesis, aumentan de tamano hasta llegar a sus medidas de 0,5a 1 uM.

» Membrana mitocondrial externa:

Es una estructura trilaminar con 60% de proteinas, 40% de lipidos y es muy permeable.
Esta permeabilidad se da por:

e Proteinas porinas, transportadoras no glucosiladas con 2 subunidades. Comprenden canales
aniénicos dependientes de voltaje, quiere decir, permiten el paso pasivo a una serie de compuestos
del citosol.
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e Proteinas receptoras de membrana “TOM” (TOM:37-70-20,
22 Y 5) cuya funcién es direccionar proteinas citosolicas
como la ADN y ARN polimerasa.

¢ Elementos de translocaciéon (TOM 40 + Tom 5,6 y 7).

e Complejos de importacion de colesterol.

e Proteina bcl-2.

e Proteinas de transmembrana/unién.

Las funciones de las proteinas TOM es, no solo ser receptoras del citosol, sino que forman un canal para
que la proteina la atraviese y durante el proceso de translocacién, la actividad enzimatica no tenga
influencia ni la dafie en el proceso.

Proteinas receptoras

TOM 70, TOM 37, TOM 20, TOM 22, TOM 40,

citosol

intermembrana

» Membrana mitocondrial interna

Existen proteinas receptoras denominadas TIM, intervienen activamente en la importacion hacia la matriz,
en el interior de las mitocondrias a nivel matriz hay proteinas chaperonas cooperantes. Quiere decir, que
una vez las proteinas translocan desde el citosol a la matriz, intervienen las proteinas TOM y TIM,
generando un canal donde las proteinas no se vean afectadas por agentes enzimaticos o tengan
plegamientos prematuros que las desnaturalicen.

> Entre ambas membranas: Espacio intermembranoso

Tiene un espesor aprox. de 6-8nm, tiene una composicion hidroeléctrica similar al citosol. Esto se debe por
las porinas, que son canales transportadores de aniones y generan la posibilidad de que ingresen por
transporte pasivo todos aquellos componentes citosélicos al espacio intermembrana.

Esta composicion hidroeléctrica es similar al citosol, esta dada por: agua y electrolitos, protones
implicados en fosforilacion del ATP, caspasas 2 y 3, el citocromo c, y estos dos ultimos son liberados
por factores apoptoticos, 6sea que intervienen en la muerte celular programada.

La carnitina es una enzima implicada en el transporte de acidos grasos desde el citosol hasta la matriz
mitocondrial.
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La membrana interna, ademas de sus compuestos estructurales, tiene la particularidad de tener crestas,
6sea estar replegada y estas crestas mitocondriales pueden tener aspecto lamelar o tubular, a diferencia
de la membrana externa, esta membrana interna es impermeable y tiene un 80% de proteinas y 20% de
lipidos.
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Las proteinas fundamentales de la membrana interna son las:

Contratransportadoras especificas: piruvato, acidos grasos, iones Po 4 y Ca

Antiporadoras que tienen de funcién mover el ATP y ADP

Enzimas de la B-oxidacion de acidos grasos

Complejo de importacion Tim

Fosfolipidos, ej: cardiolipina que permite que lipidos citosdlicos entren en la matriz para la B—
oxidacion.

Proteinas de la cadena transportadoras de electrones:

* Proteinas de cadena transportadora:

— Complejo | NADH deshidrogenasa que contiene flavina
mononucleotido (FMN).

— Complejo Il succinato deshidrogenasa;

— Complejo Il citocromo bc, que cede electrones al
citocromo c.

— Complejo IV citocromo ¢ oxidasa que cede electrones al
O, para producir dos moléculas de agua.
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La membrana interna tiene una gran complejidad y se encuentra presente un transportador proténico,
que es una proteina desacoplante natural de la fosforilacion oxidativa denominada termogenina.

También hay lanzaderas mitocondriales en la membrana interna

Su funcién puede ser remitir electrones y protones directamente e la cadena transportadora o a la matri
mitocondrial.

» NADH generado durante la glicolisis no puede
atravesar dicha membrana para llegar ala
matriz mitocondrial y dar su par de electrones al
complejo I de la cadena transportadora.
existen dos sistemas de lanzadera de solutos que
permiten la transferencia de pares de electrones
y protones :

A) directamente hasta la cadena transportadora, O
B) hasta la matriz mitocondrial.
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La lanzadera glicerol-3-P:

Lanzadera de glicerol-3-P: permite a la transferencia de
pares de electrones y protones [pares de atomos de
hidrogeno] directamente hasta la cadena transportadora
de electrones

Lanzadera del Glicerol Fosfato

(172) Glucosa
Gllceraldehudo 3-fosfato
Glicerol-3-P FAD
G3PDH Glicerol-3PDH Glicerol-3PDH
D DHAP FADH,
1.3.8PG Citosol

la membrana
mito interna

Plruvato

Lanzadera malato-aspartato:

Lanzadera malato-aspartato: permite la transferencia de
pares de electrones y protones
hasta la mariz mitocondrial.

Lanzadera del Malato-Aspartato

(1/2) Glucosa

Malato C  DO—=Malat
Gliceraldehido-3-fosfato
P; NAD® NADH
MDH
G3PDH OAA OAA
NADH
aKG
1,3-BPG AST AST
Gl Glu
Piruvato A

sp Asp
Citosol \./

membrana interna mito
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La membrana interna también posee una subunidad conformada por una porcion FO en la capa bilipidica y
una subunidad F1 que tiene el centro de catalisis para la sintesis de ATP.

. Subunidad Funcién

{ | 2\ [ Contiene el centro de catali:
de ATP (lado matriz).
F : .
FF ;‘ Estequiometria: o, 10¢
Y
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€
Fo Canal de protones, transmembrana
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Tallo y otras Regulacion del flujo de protones y la sintesis de
proteinas ATP

Cadena de transporte de electrones:

Cadena de transporte de electrones es una serie de
mecanismos de electrones que se encuentran en
la membrana interna mitocondrial , que mediante
reacciones bioquimicas producen trifosfato de
adenosina (ATP), que es el compuesto energético que
utilizan los seres vivos.

Espacio intermembrana

+
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ATP
sintasa

Matriz mitocondrial
H,O ‘

» Matriz mitocondrial:

Esta hacia el interior de la membrana mitocondrial interna replegada, en su interior encontramos enzimas
responsables de la oxidacion acidos grasos, de aminoacidos y acido pirtvico. En la matriz se lleva el ciclo

de Krebs.

Encontramos un ADN circular que tiene 16.595 pares de genes. Cuenta con un unico origen de replicacién
a diferencia del ADN nuclear y hasta ahora se contabilizaron esos genes.
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Fotografia telescopio electrénico Fotografia de inmunofluorescencia

En el interior de la matriz encontramos enzimas implicamos en la replicacién, transcripcién y traduccion de
ADN mitocondrial.

-Enzimas implicadas en la REPLICACION,
TRANSCRIPCION y TRADUCCION DE ADN mt,

-Granulos densos e irregulares de 50 nm de
diametro — Ca y Mg —

- ARNm (13)
-ARNr (2)
-ARNt (22)

- MITORibosomas Los ribosomas mitocondriales
o "mitorribosomas” junto con ARNt y ARNm,
son parte del aparato propio de sintesis

proteica que tienen las mitocondrias. (similares
a los bacterianos) implicados en la sintesis de un
pequeno numero de proteinas mitocondrial

La principal funcién de las mitocondrias es la oxidacion de metabolitos (ciclo de Krebs, beta-oxidaciéon de
acidos grasos) y obtencion de ATP mediante la fosforilacion oxidativa, que es dependiente de la cadena
transportadora de electrones.

Las mitocondrias fueron descriptas en 1876 por Walther Flemming, pero se desconocia su funcion y
relevancia.

En 1963 los hermanos Nass continuaron la descripcién y fueron los que aventuraron la presencia de ADN
en la matriz

En 1953 Otto Heinrich Warburg dio sus aportes al estudio, de estructura y funcionalidad de la organela.

En 1967, Lynn Margulis propone la teoria de los endosimbiontes.
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Teoria de endosinbiontes
Se propone que una etapa critica en la evolucion de las células eucariotas implicé relaciones
endosimbidticas con organismos procariontes.

Endosimbiontes se les denomina a los microorganismos que viven dentro de otras células y desempeian
funciones especificas para sus hospedadores.

De acuerdo a la teoria, una bacteria productora de energia podria haber sido englobada por una célula
primitiva mas grande y se quedod en su interior. La bacteria al evolucionar da lugar a la mitocondria.

Las bacterias fotosintéticas utilizan pigmentos fotosintéticos incrustados en repliegues internos de sus
membranas para obtener energia a partir de luz solar.

Estas bacterias pudieron haber llegado al interior de las primitivas células eucariotas, evolucionando,
dieron lugar a los cloroplastos.

Microfotografia electrénica
de una bacteria fotosintética

Puntos de la teoria:

Mitocondrias y cloroplastos tienen ADN circular similar al ADN de las bacterias.

Tanto mitocondrias como cloroplastos estan rodeados por dos membranas. La membrana interna
probablemente evolucioné a partir de la membrana plasmatica, la membrana externa
probablemente derivé de la membrana plasmatica de la célula hospedadora.

Mitocondrias tienen el mismo tamarfio que las bacterias.

Mitocondrias arecen haber derivado de las bacterias purpura, mientras que los cloroplastos
parecieran haber derivado de las bacterias fotosintéticas.
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Mitocondrias |

{ Cloroplastos




