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Caplar1 0.5-1 um uzunluklar1 2-6 pym

Sayilar1 hiicre tipine /fonksiyona gor degismektedir
Iki membranla sarihidir
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= Okaryotik hiicrelerde metabolik
enerjinin uretiminde onemli
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Mitokondrilerin okaryotik hiicrelerdeki varhig,

Endosimbiyoz hipotezine gore aciklanabilir.



Mitokondrileri diger organellerden ayiran
ozellikler-2

* Hiicreden bagimsiz
cogalabilirler




= Replike olan mitokondriyal DNA rastgele
boliinen mitokondrilere dagilir

= Mitokondriyal DNA'nin tamir mekanizmasi zayiftir

*Mutasyon orani niiklear genomdan yaklasik 10 kat ytiksektir.



= H areket ederken

/ =sekil degistirebilirler

= Spermin boyun bolgesinde sabit
konumda bulunurlar
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[c membran

= % 70 protein, , % 30 lipid ve cok az
kolesterol.

= Kardiolipin membran gecirgenligini kisitlar
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* Organizmadaki mitokondrilerin cogunlugu krista tipli
katlanmalara sahiptir.

= Steroid salgilayan hiicrelerde ic membran katlanmalar1 tubiler
ozellik gosterir

L\



*Mitokondrilerin yapilanmasi; niiklear genom
tarafindan kodlanan ve sitozolden alinan proteinler
ile birlikte, kendi genomundan da kodlanan ve organel

icerisinde sentezlenen proteinleri gerektirir.
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Oksidatif fosforilasyon enzim genleri kendi DNAs1
tzerindedir

= Mitokondri proteinlerinin ¢ogu serbest sitozolik
ribozomlarda sentezlenir ve hedeflenen ozel sinyaller
araciligi ile organele alinur.
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Mitokondri neler sentezler?

subunits of
ATP synthase

cytochrome oxidase subunits

NADH dehydrogenase = protein-coding regions (13 totall NADH dehydrogenase
subunits -:. subunits
l = tRNA gena (22 total)

total length of genome = 16,569 base pairs

125 rRNA arigin of replication
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MITOCHONDRIAL CODES

CODON  “UNIVERSAL" CODE MAMMALS INVERTEBRATES YEASTS PLANTS

UGA §T0P Ty Tp Tp §T0P
AUA e Mot Mt Mt e

CUA Leu Leu Ley Thr Leu

M JL Arg stop S Arg Arg

AGG
*lialics and color shading indicate that (he code differs from the “Universal” code.




Mitokondriler;

Heme (Hemoglobinin protein kismi) sentezi,
steroid sentezi,
yag asitleri metabolizmasi,
Amino asit metabolizmasi,
karbonhidrat metabolizmasi,
Fe/S kuiimelerinin sentezi,

Proteinlerin katabolizmasi



Mitokondriler;

Bazi islemleri yalnizca belirli hiicrelerde
gerceklestirirler

Karaciger hiicrelerinde
Protein metabolizmasinin artigi
amonyak detoksifikasyonuna
neden olan enzimlere sahiptir.
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"= Matriks icinde;
purivat, amino asit ve yag asitlerinin
metabolizasyonu sonucu olusan
Asetil koenzimA sitrik asit sikliisiina
girerek okside olur.

= (CO2, NADH ve FADH2 olusur.

outer mitochondrial membrane
inner mitochondrial membrane

ATP synthase
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pyruvate fatt

FOOD MOLECULES FROM CYTOSOL

Fiaure 14-10. Molecular Bioloav of the Cell. 4th Edition.



Mitokondri

Animasyon bolges
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Matriks ._-"|
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Intermembran aralik

Sitoplazma




ron transfer iglemleri

kullanilarak matriksteki protonlar
membranlararasi bosluga yollanir.
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MADH H, 0 H,O

*Bu reaksiyonlar sirasinda olusan yiiksek enerjili elektronlar: tagstyan
FADH2 ve NADH’1n elektronlar1 mitokondri ic membranindaki tasiyici
proteinler vasitasiyla molekiiler oksijene tasinir ve H, O olusur.
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Mitokondrilerde fonksiyonel aktivitelerin goriildiigii
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Alberts et al. Frg. 13-9



Mitochondrion

Mitochondrion

Free radicals

E @ Energy molecule

Elektron trasnferi ig
membranda bulunan 4
protein

kompleksi tarafindan
gerceklestirilir

., Z
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*NADH dehidrogenaz
= Siiksinat dehidrogenaz
=Sitokrom c rediiktaz

sSitokrom c oksidaz



sentetaz Fo veF1

altbiriminden olusur;

= Matrikse yollanan 4
protona karsi 1 ATP
sentezlenir

*Fo ic membrana gomiuliidir ve matriksteki Fi ile etkilesir.

*Fo subiinitinden proton akisi sirasinda Fide meydana gelen
rotasyon hareketi, ADP’ ye yliksek enerjili fosfat gruplarinin
transferini katalizler ve ATP sentezini saglar. (oksidatif
fosforilasyon .



=  Mitokondriyonal kalitim 6zelligi nedir!

sMitokondrial hastaliklardan hem erkekler hem de
kadinlar etkilenir.

*Ancak erkekler hatay1 aktaramaz.

NEDEN?

= Maternal kalitim



Oosit olgunlagmasi ve

mtDNAnin amplifikasyonu Fertilization

Primordial germ
cell containing
mutant miDNA

@ Mutant mtochondnon
@D Nomal mtochondrion

Nuckeus

High leve!l of mutation
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nterm ediate level
of mutation
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Low Nvel of mutation

% Q % > (unafiectad offspnng)
Primary cocytes @ a @

Mature cocytes

Nature Reviews | Genetics
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maternal kalitim ornegi gostermektedir.

Annedeki mitokondriler

Annenin hiicreleri %20

mutant mitokondri
tasiyor

Gelisecek olan
yumurta hiicreleri

Olgun yumurta
hiicreleri

Sy

rastlantisal olarak hiicrelere Annenin Babanin e
Semptomlar hafiftir aktarilirSemptomlar hafiftir Muhtemel
yada belirsiz yada belirsiz katkis1 katkis1 sonug
0 s Ciddi
8o “\ == hastalik
mutant tablosu ?
Mitokondri
say1s1
artmaktadir
%50 — Hafif
A == hastalik
LU N tablosu?
o
%20 ' - Hastaliksiz
mutant \ w= cocuk?

Sperm (mitokondri
sayisi ¢ok az)



*Mitokonriyal hastaliklar

= mitokondri DNA’'sindaki mutasyonlar veya
kusurlara bagl olarak gelisir.



PPoNATamir 0

—

mekanizmasi zayiftir.

Mutasyon orani 10 kat
daha yiiksek

Normal ve mutant
DNA’nin bir arada
bulunmasi
‘Heteroplazmi’ olarak
isimlendirilir.

Dokuya spesifik olabilir
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= Heteroplazmi
yavru hiicrelerin hem mutant hem de normal

mtDNA tasidigi durumu,

= Homoplazmi

yanlizca mutant yada normal mtDNA tasidigi durumu

ifade eder



Some Important
Mitochondrial
Features

crizta (plural 'cristae”)

outer
membrane
contains
porin: freely
permeable
to small ions

matrix space: Krebs
cycle, fat oxidation
& some amino acid
degradation_

inter-membrane
space: phospho
tranzsferase
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