
Митохондриальный
                 геном



    Митохондриальный геном  в 
клетках  человека  представлен  
множеством  кольцевых, 
двунитевых молекул ДНК. 

     Одна молекула     мтДНК имеет 
размер 16599 пар  оснований (п.
о.) и содержит 13 генов, 
кодирующих  белки-
субъединицы  ферментных  
комплексов  системы  
окислительного 
фосфорилирования.





    

    В структуру   мтДНК  
также входят 2 гена 
рРНК и 22 гена  тРНК,   
которые необходимы  
для производства   этих 
белков.  мтДНК  несет  
некодируемую 
последовательность 
размером    около одной 
тысячи    п.н., так 
называемую   Д-петлю 
(D-loop).





 
 Гены, связанные с 
митохондриальными болезнями — 
синдромом MELAS 
(митохондриальная 
энцефаломиопатия, лактатацидоз, 
инсультоподобные эпизоды), 
синдромом MERRF (миоклонус-
эпилепсия с разорванными 
красными волокнами) и 
нейродегенеративными 
заболеваниями, такими как атаксия 
(расстройство координации 
движений), хорея, дистония, 
заболевания двигательных 
нейронов (MND, motor neuron 
disease) и паркинсонизм. 
с сайта www.innovitaresearch.org







Подавление транскрипции и 
репликации и mDNK человека



      мтДНК 
наследуется 
исключительно  
по материнской 
линии  без 
гомологичной 
рекомбинации  с  
мтДНК мужских 
половых клеток   



■  мтДНК  связана с 
матриксом  и 
внутренней 
мембраной 
митохондрии, 
поэтому является 
объектом 
постоянного  
воздействия 
активных форм 
кислорода  (АФК)





   Действие  АФК на  
мтДНК   приводит к 
ее повреждению  и 
закреплению  
мутационных 
событий  в 
последующих кругах 
репликации.  В 
мтДНК  частота   
эндогенных   
окислительных 
повреждений  в 10-20 
раз выше, чем  в 
яДНК  



   После воздействия  
ионизирующей  
радиации  или  
алкогольного 
окислительного 
стресса,  в  мтДНК   
клеток  человека  и 
животных   
образуется в 
несколько раз  
больше 
повреждений,  чем  
в  яДНК.



    Накопление  
мутационных 
нарушений или 
структурных 
первичных 
повреждений  в 
мтДНК связано с 
тем , что в 
митохондриях   
системы репарации  
ДНК  
функционируют  
менее эффективно, 
чем в ядрах клеток



    Активность 
системы 
репарации  
значительно 
снижается  в 
митохондриях  
половых и 
соматических 
клеток организма  
с возрастом. 






