
KDE BEREME ENERGII?

Mitochondrie je organela obalená dvojitou membránou, kterou lze 
nalézt ve většině	 eukaryotických (napr.̌ lidských) buněk. Dosahuje 
obvykle rozměrů v řádu i několika mikrometrů. V buňce se může 
vyskytovat několik stovek, ale i sto tisıć mitochondriı.́  

Funkce mitochondriı ́ se dá přirovnat k buněčné	 elektrárně, jelikož              
v nich dı́ky procesům buněčného	 dýchání	 (respirace) vzniká 
energeticky bohatý adenosintrifosfát (ATP) použıv́aný jako „palivo“               
pro průběh jiných reakcı ́v celé buňce.

Proteiny v mitochondriı́ch jsou kódovány jak jadernou tak vlastnı ́
mitochondriálnı ́DNA.

MITOCHONDRIE

DĚDIČNÉ METABOLICKÉ PORUCHY

MITOCHONDRIÁLNÍ DNA A JEJÍ DĚDIČNOST
Mitochondriálnı ́DNA (mtDNA) je označenı ́pro DNA, která se nacházı ́v 
mitochondriı́ch a tvořı́  tak součást mimojaderné	 genetické	
informace. Mitochondriálnı ́ DNA je zpravidla kruhová (cirkulárnı)́ a 
svým charakterem se podobá prokaryotnı ́DNA.

V přı́padě mtDNA docházı́ zejména u živočichů k tzv. maternální	
dědičnosti – je známo, že drtivá většina mitochondriálnı ́ genetické 
informace je děděna pouze po matce.

Maternálnı ́dědičnosti mtDNA lze využıt́ pro různé genetické analýzy a 
byla na jejıḿ základě určena i migrace lidstva. Poslednıḿ  společným 
p ře d ke m  v š e c h  l i d s k ýc h  m i t o c h o n d r i á l n ı́ c h  D NA  j e  t z v. 
mitochondriální	Eva.

• Ztráta sluchu • Mrtvice
• Epilepsie
• Ataxie - porucha

koordinace pohybů
• Migréna
• Demence
• Parkinsonova choroba
• Psychické poruchy
• Zpomalený vývoj

• Ptóza očního víčka
• O�almoplegie
• Op�cká atrofie

• Myopa�e
• Neschopnost se

vyrovnávat se zátěží

• Selhání jater

• Kardiomyopa�e

• Fanconi syndrom
• Selhání ledvin

• Diabetes mellitus
• Pankrea��da

• Střevní pseudoobstrukce
• Gastrointes�nálí dysmo�lita
• Chronická vilózní atrofie
• Vývojové poruchy

• Mužská neplodnost
• Selhání vaječníků

• Kyphoskolióza
• Selhání krvetvorby

• Respirační selhání

• Periferální neuropa�e

Mitochondriálnı́ onemocněnı́ jsou dědičná metabolická onemocněnı ́
způsobená mutacı ́ buď v jádře v genech pro mitochondriálnı ́ enzymy, 
nebo v mitochondriálnı́ DNA, která majı́ velmi různorodé klinické 
projevy. 

Mitochondriálnı ́DNA mutuje snáze, zřejmě proto, že se v mitochondrii 
neustále vytvářı ́ množstvı ́ radikálů kyslıḱu a navıć nenı ́ schopná se do 
takové mıŕy chránit (nemá proteiny - histony) a opravovat. Pokud jsou 
mutované všechny molekuly mtDNA, označuje se porucha jako 
homoplasmická,	pokud jsou některé molekuly mtDNA v pořádku a jiné 
nikoliv, je to tzv. heteroplasmie	(heteroplasmie nad 50% všech molekul 
mtDNA se obvykle projevuje mitochondriálnıḿ onemocněnıḿ).

Mitochondriálnı́ poruchy se navenek velmi často projevujı́ jako 
degenerativnı ́ onemocnění	 mozku,	 srdeční	 svaloviny	 i	 kosterních	
svalů. Mitochondriálnı ́ choroby majı ́ poměrně nespecifické přıźnaky, 
velmi často neurologického rázu. 

EUKARYOTICKÁ BUŇKA

MITOCHONDRIEDÝCHACÍ ŘETĚZEC = BUNĚČNÁ ELEKTRÁRNA
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