Mitochondrie je organela obalena dvojitou membranou, kterou lze
nalézt ve vétsiné eukaryotickych (napr. lidskych) bunék. Dosahuje
obvykle rozméru v radu i nékolika mikrometru. V bunce se muze
vyskytovat nékolik stovek, ale i sto tisic mitochondrii.

Funkce mitochondrii se da prirovnat k bunécné elektrarnée, jelikoz
v nich diky procesum bunéc¢ného dychani (respirace) vznika
energeticky bohaty adenosintrifosfat (ATP) pouzivany jako ,palivo”
pro prubéh jinych reakci v celé bunce.

Proteiny v mitochondriich jsou kédovany jak jadernou tak vlastni
mitochondrialni DNA.
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Mitochondrialni DNA (mtDNA) je oznacCeni pro DNA, ktera se nachazi v
mitochondriich a tvori tak soucast mimojaderné genetické
informace. Mitochondrialni DNA je zpravidla kruhova (cirkularni) a
svym charakterem se podoba prokaryotni DNA.

V pripadé mtDNA dochazi zejména u ZivoCichu k tzv. maternalni
dédiCnosti - je znamo, Ze drtiva vetSina mitochondrialni genetickeé
informace je dédéna pouze po matce.

Maternalni dédicnosti mtDNA lze vyuzit pro ruzné geneticke analyzy a
byla na jejim zakladé urcCena i migrace lidstva. Poslednim spoleCnym
predkem vsech lidskych mitochondrialnich DNA je tzv.
mitochondrialni Eva.
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Mitochondrialni onemocnéni jsou deédicna metabolicka onemocnéni
zpusobena mutaci bud’ v jadre v genech pro mitochondrialni enzymy,
nebo v mitochondrialni DNA, ktera maji velmi ruznorodé klinické
projevy.

Mitochondrialni DNA mutuje snaze, zrejmé proto, ze se v mitochondrii
neustale vytvari mnozstvi radikalu kysliku a navic neni schopna se do
takové miry chranit (nema proteiny - histony) a opravovat. Pokud jsou
mutované vSechny molekuly mtDNA, oznacCuje se porucha jako
homoplasmicka, pokud jsou nékteré molekuly mtDNA v poradku a jiné
nikoliv, je to tzv. heteroplasmie (heteroplasmie nad 50% vsech molekul
mtDNA se obvykle projevuje mitochondrialnim onemocnénim).

Mitochondrialni poruchy se navenek velmi cCasto projevuji jako
degenerativni onemocnéni mozku, srdecni svaloviny i kosternich
svalu. Mitochondrialni choroby maji pomérné nespecifické priznaky,
velmi Casto neurologického razu.
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