Clase: mitocondrias.
Oxidacién Bioldégica

las oxidaciones bioldgicas son los
procesos en que se descomponen la kS -
materia orgdnica mediante el aporte de \ /
oxigeno, esto significa que sise une a '
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CALORIFICA

la mayor parte
de la energia se
\- aprovechay se
transforma en
una forma de
almacenamiento

Se define la oxidacion bioldgica como
la pérdida de electrones desde el punto
de vista quimico un elemento o

compuesto se une con el oxigeno.

Generacion de energia.

la generacion de energia se lleva a cabo en elinterior de la célula esto significa que
la célula realiza respiracion celular y tiene tres etapas que se pueden identificary
describir claramente:
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estas dos ultimas se llevan a cabo en la mitocondria que como les decia en los
objetivos iniciales es una estructura muy compleja y esa complejidad esta
intimamente relacionada con todas las funciones metabdlicas que se llevan a
caboenella.

las mitocondrias son abundantes en las células eucariotas tanto animales como
vegetales la ubicacion de estas estructuras tan particulares es mas cercana a la
membrana plasmatica y levemente lejana al nucleo celular.




el tamano de las mitocondrias es variable de 0 5 a una micray en la fotografia
tomada con microscopio electréonico de barrido podemos observar la estructura
alargada u ovalada que tienen las mismas.

la abundancia esta determinada por el estado fisiolégico de la célula por la
actividad que tienen las mismas por la edad y también por la etapa del ciclo
celular en que se encuentre en ese momento

las mitocondrias son estructuras que no se mantienen inmaviles en la célula, sino
que tienen movilidad y motilidad

e la movilidad estd mediada por fibras de microtubulos cuando la distancia
que tienen que recorrer es algo larga o bien por los filamentos de actina
cuando el desplazamiento es mas corto

o refiriéndonos a la motilidad esto significa que no son estructuras rigidas,
sino que se pueden comparary volver a tomar su posicion original

UBICACION- abundancia- tamafo- movilidad
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volviendo a lo que nos referiamos recién respecto a la biogénesis mitocondrial que
es una adaptacion de la mitocondria a un estimulo contractil el aumento en la
cantidad y los cambios de su composicion se dan en la etapa g1 en esta etapa

del ciclo celular la mitocondria puede Divisién: biogénesis mitocondrial

dividirse a través de un proceso
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vamos a describir ahora la estructura mitocondrial comenzando

por la membrana mitocondrial externa aca visualizamos una fotografia
electrénica de la mitocondria donde podemos distinguir perfectamente la
estructura trilaminar con un 60% de proteinas y un 40% de lipidos es sumamente
permeable esta permeabilidad esta dada por las proteinas porinas
transportadoras no glucosilada que tienen dos subunidades estas proteinas
purinas comprenden canales idnicos dependientes del voltaje quiere decir que
permiten pasar de manera pasiva a una serie de compuestos que se encuentran
en el citosol

en la membrana mitocondrial externa también encontramos proteinas receptoras

como translocasas de membrana denominadas TOM con variedades 37 702022y
5 cuya funcién es direccionar las proteinas citosolicas como por ejemplo el ADN y
ARN la polimerasa

los elementos detras locacién como son las TOMN 40 las TOM 5 6y 7 también son
otras estructuras importantes en la membrana mitocondrial externa y

los complejos de importacion del colesterol junto con la proteina bel2 y otras
proteinas de unién

en la imagen que podemos ver las proteinas transportadoras mencionadas hace
un momento que son las proteinas purinas




¢ Potinas : (30kD) : tansportadoras,

NO glucosiladas, con dos sub unidades | f
alrededor del poro: tranporte pasivo
- Comprenden canales aniénicos dependientes del

voltaje. Y lugares de unién de hexocinasas y glicerol
Cinasas.

¢ Protelnas receptoras: translocasa de membrana (TOM: 37 -
70 - 20, 22,y 5) : direccionan proteinas citosélicas ( ADN y
ARN polimerasas)

o Elementos de translocacién: TOM 40 + Tom 5,6 y 7.
o Complejos de importacién de colesterol

o Proteing Bcl- 2

¢ Proteinas de membrana externa / union

aqui en detalle podemos ver las proteinas mencionadas en la membrana externa
como son las TOM 70 37 20 22y 40 la funcién de estas proteinas es muy
importante porque son no sdlo las proteinas receptoras del citdsol, sino que son
proteinas que forman un canal para que la proteina la atraviese y durante ese
proceso detras locacion la actividad enzimatica no genere ninguna influenciay
que pueda dafnarla durante ese proceso

Proteinas receptoras

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

citosol

intermembrana

yendo a la membrana mitocondrial interna fijense que aca podemos visualizar la
membrana externa y la membrana interna que es la que vamos a describir ahora
existen proteinas receptoras denominadas TIM estas proteinas intervienen
activamente en la importacién hacia la matriz en el interior de las mitocondrias a



nivel matriz se encuentran proteinas chaperonas cooperantes quiere decir que
una vez que las proteinas inician su proceso detras locacion desde el citosol hacia
la matriz mitocondrial intervienen tanto las proteinas TOM como las proteinas TIM
generando un canal de tal manera que en ese proceso detras locacion las
proteinas no se vean danadas por agentes enzimaticos o tengan plegamientos
prematuros que las venas desnaturalicen

Continuando con la MEMBRANA
MITOCONDRIAL INTERNA:

* PROTEINAS
RECEPTORAS :
TIM

l

+ Importacion de
proteinas hacia
la matriz

una vez descrita la membrana externa y la membrana interna nos detenemos en el
espacio inter - o en esta fotografia podemos visualizar la membrana externay la
membrana interna en la que luego vamos a regresar

este espacio intermembranoso tiene un espesor aproximado de 6 a 8
nandmetros tiene una composicién hidroeléctrica similar al citésol esto se ve
explicado por lo que veiamos hace un momento por la presencia de purinas que
son canales transportadores de aniones y que generan un la posibilidad de que
ingresen solamente a través del gradiente o sea por un mecanismo de transporte
pasivo todos aquellos componentes citosolicos al espacio de inter membrana
esta composicioén hidroeléctrica similar al citésol esta dada por aguasy
electrolitos por protones implicados en la fosforilaciéon de la ATP por las caspasas
de tipo 2y 3 como lo son el citocromo ¢ que son los liberadores de factores
apoptoticos o sea que van a intervenir en el proceso de muerte celular
programada

la carnitina es otra de las enzimas que se encuentran en el espacio intervendran
ahyes una molécula implicada en el transporte de acidos grasos desde el citosol
hacia la matriz mitocondrial



Entre ambas MEMBRANAS...ESPACIO
INTERMEMBRANOSO:

6 a 8 nm de espesor

Composicion hidroeléctrica similar al citosol,
*Con agua y electrolitos
‘Protones implicados en la fosforilacion del ATP
*CASPASAS 2, 3 Citocromo ¢

S

Liberadas por factores apoptéticos

*Carnitina: molécula implicada en el transporte de dcidos
grasos desde el citosol hasta la matriz mitocondrial.

la membrana interna qué hace un momento describia la describiamos
estructuralmente ademas de todos sus compuestos tiene una caracteristica
particular la formacién de crestas o sea que se encuentra replegada y estas
crestas mitocondriales pueden tener un aspecto lamelar o tubular a diferencia de
la membrana externa esta membrana interna es impermeable y tiene un 80% de
proteinas y un 20% de lipidos aca visualizamos las crestas mitocondriales con
este aspecto tan particular lamelar o tubular

o Replegada, formando crestss
mitocondtiales: lamelares y/ o tubulares

* Impermeable
* con 80% proteinas
y 20% lipidos

las proteinas fundamentales que componen la membrana interna

e son las contratransportadoras especificas



e las antiportadoras que tienen como funciéon mover el atp y el adp

e las enzimas que intervienen en la beta oxidacién de acidos grasos

e elcomplejo de importaciéon TIM que lo veiamos hace un momento en
detalle

e fosfolipidos como por ejemplo cardiolipina que son los que permiten que
los lipidos citosolicos ingresen a la matriz para que se produzca el proceso
de beta oxidacion

continuando con la membrana interna se encuentran las proteinas de la cadena
transportadora de electrones

e como elcomplejo 1 NADH deshidrogenasa
e elcomplejo 2 succinato deshidrogenasa

e elcomplejo 3 citocromobc 1

e yelcomplejo 4 citocromo c oxidasa

la membrana interna como podran visualizar tiene una gran complejidad y

también se encuentra presente un transportador proténico que es una proteina de

sacoplante natural de la fosforilacidon oxidativa denominada termogenina

también encontramos lanzaderas mitocondriales cuya funcidon puede ser remitir
los electrones y protones directamente hacia la cadena transportadora o bien
hacia la matriz mitocondrial

la lanzadera glicerol 3 fosfato permite la transferencia de pares de electronesy
protones como podemos ver en esta imagen

y la lanzadera malato aspartato permite la transferencia de pares de electronesy
protones hacia la matriz mitocondrial como podemos ver en esta imagen

...membrana interna ATP sintetasa

la membrana interna también posee
una subunidad conformada por una - Subunided Fupcide

porcion f 0 en bebida en la capa be =
lipidicay una subunidad f1 que

Contiene el centro de catali
de ATP (lado matriz).
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contiene el centro de catalisis para la
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proteinas ATP

la cadena transportadora de electrones es una serie de mecanismos de
electrones que se encuentran en la membrana interna mitocondrial que mediante
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Fo Canal de protones, transmembrana

Talloy otras Regulacion del flujo de protones y la sintesis de



reacciones bioquimicas producen trifosfato de adenosina que es el compuesto
energético que utilizan los seres vivos

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
denosina (ATP), que es el compuesto energético que
utilizan los seres vivos.

Espacio intermembrana

otra fotografia electrénica de la mitocondria que nos va a permitir ubicarnos en la
matriz mitocondrial

la matriz mitocondrial es el espacio '
Matriz

interno hacia el interior entonces de Es e/med/'o que ocupa e/espac/o /'m‘emoy
estas estructuras de la membrana contiene:

- los enzimas responsables de |3 oxidacién (3cidos grasos

mitocondrial interna replegada en su aminodcidos, cido pirdvicoy el ciclode krebs).

interior encontramos enzimas
responsables de la oxidacion de acidos

grasos de aminoacidos de acido pirdvico
y en ese en ese lugar también se lleva a
cabo el ciclo de Krebs la matriz
encontramos un ADN circular que tiene
16 mil 595 pares de genesy aca podemos
visualizarlo en una fotografia electronica




el ADN mitocondrial cuenta con un Unico origen de replicacion a diferencia del
ADN nucleary se han contabilizado hasta ahora esta cantidad de genes
mencionados

esta es una fotografia de
inmunofluorescencia donde se
puede visualizar claramente la
molécula de ADN

...
.

mitocondrial

en el interior de la matriz también encontramos enzimas implicadas en la
replicacion transcripciéon y traduccion del adn mitocondrial

e granulos densos e irregulares de calcioy magnesio

e 13 moléculas de arn mensajero

e 2dernribosomal

e y22dearnde transferencia

e también podemos distinguir mitos ribosomas o ribosomas mitocondriales
juntos a los arn de transferencia y mensajero que forman parte del propio
aparato de sintesis proteica que poseen las mitocondrias quiere decir que
estan implicados en la sintesis de un numero pequefo pero importante de
proteinas mitocondriales ya podemos ver una ARN

en sintesis la principal funcién de las mitocondrias es la oxidacion de
metabolitos y la obtencion de atp mediante la fosforilacion oxidativa que es
dependiente de la cadena transportadora de electrones

haciendo un poco de historia estas estos organelos Descubrimientode las  [TIB-gE
. L . f‘ » mitocondrias P 'y

fueron descritos inicialmente por walter fleming en A5 o ]

1876 por supuesto que en aquellas en aquellos & ¢

1953
Otto Heinrich
Warburg

tiempos se desconocia la funcidny la relevancia de .

estas 6rganos posteriormente muchos afios después ~ WaltherFlemming
en 1963 los hermanos nash continuaron con la

descripcion de la mitocondria y fueron los que

. , ADN mitocondrial fue
aventuraron la presencia de una molécula de adn en el descubierta por Margit M. K. Nass

y Sylvan Nass



interior de la matrizy en 1953 wartburg continué con sus aportes al estudio
detallado no so6lo estructural sino ya funcional de este érgano.

cémo se explica la complejidad estructural y funcional que tiene la mitocondria

en esta fotografia reconocemos al lynn margulis que en el afio 1967 postulé la
teoria de los endo simbiontes que afirma que las mitocondrias en los periodos
iniciales del proceso evolutivo habrian sido organelos u organismos
independientes que vivian de manera autbnoma por determinadas condiciones
ambientales estos organelos se introdujeron en elinterior de algunas células que
se encontraban cercanas a ellos y de esa manera formaron parte de ese drgano
quiere decir que esto explicaria el porqué la mitocondria tiene tal complejidad
estructural como lo deciamos recién y posee un adn caracteristico

Como se explica la complejidad estructural y funcional de
la mitocondria?

/

Lynn Margulis — 1967 - Teoria de
los Endosimbiontes
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para finalizar siempre recomendamos una serie de bibliografia lo importante es
que ustedes les queden claro como es la mitocondria en cuanto a su estructuray
a su funcionalidad muchas gracias



