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Ba da nia nad mi to chon dria mi ma ją 150-
let nią hi sto rię. Od kry te przez cy to lo -
gów, już na po cząt ku XX wie ku zo sta ły

zi den ty fi ko wa ne ja ko or ga nel la zu ży wa ją ce
tlen (Ot to War burg, Na gro da No bla w 1913
r.). Opra co wa nie me to dy izo la cji mi to -
chon driów z tka nek w pierw szej po ło wie
ubie głe go stu le cia sta ło się po cząt kiem no -
wej ery w ba da niach bio che micz nych
– okre su bio ener ge ty ki ko mór ko wej.
W efek cie roz szy fro wa no klu czo we dla me -
ta bo li zmu tle no we go pro ce sy ta kie jak cykl
kwa sów tri kar bok sy lo wych (Hans Krebs,
Na gro da No bla 1953), za pro po no wa no
me cha nizm oksy da cyj nej fos fo ry la cji (Pe -
ter Mit chell, Na gro da No bla 1978) i wy ja -
śnio no mo le ku lar ne pod sta wy te go pro ce -
su (Paul Boy er i John Wal ker, Na gro da
No bla 1997). W isto cie okres naj więk szych
trium fów bio ener ge ty ki przy pa dał na po -
czą tek dru giej po ło wy XX wie ku. Po tak
spek ta ku lar nych osią gnię ciach mo gło się
wy da wać, że mi to chon dria nie kry ją już
żad nych ta jem nic i bio ener ge ty ka al bo sze -
rzej, bio che mia mi to chon driów stra ci swo -
je miej sce w głów nym nur cie ba dań ko mór -
ko wych. Tym cza sem pod ko niec dru giej
po ło wy XX wie ku do ko na no prze ło mo -

wych od kryć wska zu ją cych na to, że mi to -
chon dria ma ją wiel kie zna cze nie w prze -
bie gu ta kich pro ce sów jak sta rze nie
i śmierć ko mó rek oraz są nie odzow nym
ele men tem w ko mór ko wych szla kach prze -
ka zy wa nia sy gna łu. Od kry cie i opi sa nie ge -
no mu mi to chon drial ne go da ło no wy im -
puls do ba dań ewo lu cyj nych, oraz sta ło się
pod sta wą no wej dzie dzi ny me dy cy ny – me -
dy cy ny mi to chon drial nej zaj mu ją cej się
cho ro ba mi dzie dzicz ny mi zwią za ny mi
z mu ta cja mi za rów no w ge no mie mi to -
chon drial nym, jak i w szer szym zna cze niu
– mu ta cja mi w ge no mie ją dro wym w ob rę -
bie ge nów ko du ją cych biał ka mi to chon -
drial ne. Dzię ki tym od kry ciom ba da nia
nad mi to chon dria mi wzbu dza ją co raz
więk sze za in te re so wa nie. Z dru giej stro ny
nie wąt pli wie pod sta wo wą funk cją mi to -
chon driów jest oksy da cyj na fos fo ry la cja.
Wszyst kie in ne funk cje tych or ga nel li są
ści śle sko re lo wa ne z mi to chon drial ny mi
pro ce sa mi ener ge tycz ny mi. Dla te go po -
zna nie me cha ni zmów oksy da cyj nej fos fo ry -
la cji jest ko niecz ne dla peł ne go zro zu mie -
nia wszech stron nych funk cji, ja kie
mi to chon dria peł nią w ko mór ce. Roz wa ża -
nia do ty czą ce pro ce sów bio ener ge tycz nych
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�MAR TA ONO PIUK, KA TA RZY NA WIERZ BIC KA, KRZYSZ TOF ZA BŁOC KI

Mitochondria – budowa,
wewnątrzkomórkowa organizacja

i procesy bioenergetyczne
Bez cie nia wąt pli wo ści mi to chon drium to or ga nel lum nie zwy kle waż ne
dla funk cjo no wa nia ko mór ki. Zwy kle ko ja rzo ne jest z jej go spo dar ką
ener ge tycz ną. W rze czy wi sto ści speł nia wie le in nych funk cji, rów nie
istot nych za rów no dla ko mór ki jak rów nież, w przy pad ku or ga ni zmów
wie lo ko mór ko wych, dla ca łe go ustro ju. Ni niej szy ar ty kuł pre zen tu je 
Pań stwu naj now szą wie dzę o bu do wie mi to chon driów i jej związ ku
z pro ce sa mi bio ener ge tycz ny mi ko mór ki.
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za cho dzą cych w mi to chon driach mu szą być
po prze dzo ne przy po mnie niem pod sta wo -
wych wia do mo ści do ty czą cych bu do wy tych
or ga nel li.

Bu do wa i we wnątrz ko mór ko wa 
or ga ni za cja mi to chon driów

Mi to chon dria zbu do wa ne są z dwóch
błon biał ko wo -li pi do wych. Jed na z nich,
bło na we wnętrz na, ogra ni cza ob szar zwa ny
ma cie rzą mi to chon drial ną. Dru ga, po ło żo -
na na ze wnątrz w sto sun ku do pierw szej,
jest od niej od dzie lo na tzw. prze strze nią
mię dzy bło no wą.

Bło na ze wnętrz na jest gład ka, a jej skład
li pi do wy oraz sto su nek ilo ścio wy li pi dów
do bia łek (wy no szą cy ok. 1:1) przy po mi na ją

in ne bło ny wy stę pu ją ce w ko mór ce. Bło na
ta jest w znacz nym stop niu prze pusz czal na
dla sub stan cji drob no czą stecz ko wych. Cha -
rak te ry stycz nym dla niej biał kiem jest tzw.
po ry na mi to chon drial na zwa na też VDAC
(ang. Vol ta ge – De pen dent Anion Chan nel)
– biał ko two rzą ce ka nał o znacz nej prze -
pusz czal no ści i wbrew an giel skiej na zwie
o nie wiel kiej se lek tyw no ści. To spra wia, że
skład roz two ru znaj du ją ce go się w prze -
strze ni mię dzy bło no wej, je że li bie rze my
pod uwa gę sub stan cje drob no czą stecz ko we,
jest po dob ny do skła du (cy to pla zma pod sta -
wo wa). Na to miast skład biał ko wy te go prze -
dzia łu sub ko mór ko we go jest in ny niż cy to so -
lu, bo wiem biał ka nie mo gą swo bod nie
prze ni kać przez ze wnętrz ną bło nę mi to chon -
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Rys. 1. Ogól na bu do wa mi to chon drium
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drial ną; ich prze miesz cza nie do prze strze ni
mię dzy bło no wej wy ma ga udzia łu wy spe cja li -
zo wa nych sys te mów trans por tu ją cych.

W prze ci wień stwie do bło ny ze wnętrz nej,
we wnętrz na bło na mi to chon drial na jest sil -
nie po fał do wa na, przez co two rzy licz ne,
bar dzo zwięk sza ją ce jej po wierzch nię, wy -
pust ki zwa ne grze bie nia mi mi to chon drial ny -
mi. Sto pień po fał do wa nia we wnętrz nej bło -
ny mi to chon driów jest róż ny w roż nych
tkan kach i za le ży od in ten syw no ści ich me ta-
bo li zmu oksy da cyj ne go. Bło na ta skła da się
w 80% z bia łek, a wśród li pi dów uwa gę zwra -
ca cha rak te ry stycz na dla niej kar dio li pi na.
W we wnętrz nej bło nie mi to chon drial nej
znaj du ją się kom plek sy biał ko we zwią za ne
z od dy cha niem i oksy da cyj ną fos fo ry la cją,
oraz sze reg bia łek trans por tu ją cych i ka na -
łów umoż li wia ją cych se lek tyw ną i pod le ga ją -
cą re gu la cji prze pusz czal ność tej bło ny dla
wie lu jo nów nie orga nicz nych, a tak że dla
me ta bo li tów ta kich jak sub stra ty od de cho -
we, po śred ni ki me ta bo licz ne, oraz nu kle oty -
dy. Po nad to w obu bło nach mi to chon drial -
nych wy stę pu ją biał ka, któ rych funk cja
po le ga na trans por to wa niu licz nych bia łek
mi to chon drial nych syn te ty zo wa nych w cy to -
so lu do od po wied nich prze dzia łów w ob rę -
bie tych or ga nel li. Bar dzo ogra ni czo na prze -
pusz czal ność we wnętrz nej bło ny
mi to chon drial nej le ży u pod staw me cha ni -
zmu oksy da cyj nej fos fo ry la cji. W isto cie je -
dy ny mi sub stan cja mi prze ni ka ją cy mi przez
tę bło nę bez udzia łu sys te mów trans por tu ją -
cych, ta kich jak no śni ki lub ka na ły bło no we,
są roz pusz czo ne ga zy (np. tlen) oraz sub -
stan cje sil nie li po fil ne.

Ma cierz mi to chon drial na jest gę stym
roz two rem ko lo idal nym za wie ra ją cym
licz ne biał ka, m.in. en zy my ka ta li zu ją ce
mi to chon drial ne pro ce sy me ta bo licz ne,
w tym re ak cje cy klu kwa sów tri kar bok sy -
lo wych, utle nia nia kwa sów tłusz czo wych,
prze mian ami no kwa sów, nie któ re re ak -
cje glu ko ne oge ne zy i ure oge ne zy, i sze reg
in nych. Po nad to w ma cie rzy mi to chon -
drial nej znaj du ją się biał ka zwią za ne
z re pli ka cją oraz eks pre sją mi to chon -
drial ne go DNA oraz biał ka opie kuń cze.

Jesz cze do nie daw na pa no wał po gląd, że
mi to chon dria są mniej lub bar dziej owal ny -
mi struk tu ra mi o okre ślo nych roz mia rach
i wy stę pu ją cy mi w da ją cej się okre ślić licz bie.
Dzi siaj wie my, że ta ki ob raz mi to chon driów
nie w peł ni od po wia da praw dzie. Dzię ki no -
wo cze snym tech ni kom ob ser wa cji struk -
tur sub ko mór ko wych stwier dzo no po nad
wszel ką wąt pli wość, że mi to chon dria są
dy na micz ny mi or ga nel la mi, ma ją cy mi
zdol ność do odwracalnego łą cze nia się
(ang. fu sion) w sil nie roz bu do wa ne
struk tu ry przy po mi na ją ce do pew ne go
stop nia sia tecz kę śród pla zma tycz ną,
oraz do frag men ta cji (ang. fis sion).

We wnątrz ko mór ko wa or ga ni za cja mi to -
chon driów nie jest jed na ko wa we wszyst kich
ko mór kach. Na przy kład w he pa to cy tach do -
mi nu ją mi to chon dria po frag men to wa ne
i roz pro szo ne w cy to so lu, na to miast w ko mór -
kach HeLa wi docz na jest za zwy czaj sil nie roz -
bu do wa na sieć mi to chon drial na. Or ga ni za cja
mi to chon driów za le ży rów nież od sta nu me -
ta bo licz ne go ko mó rek, a w przy pad ku ko mó -
rek pod le ga ją cych po dzia łom tak że od fa zy
cy klu ko mór ko we go. Me cha ni zmy mo le ku -
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Fot. 1. Mi to chon dria two rzą roz bu do wa ne, dy na micz ne
struk tu ry zwa ne nie kie dy sie cią mi to chon drial ną. Zdję cie wy ko -
na ne z za sto so wa niem mi kro sko pii kon fo kal nej przed sta wia
mio blast my szy z wi docz ny mi mi to chon dria mi (ko lor żół ty), 
cy tosz kie le tem ak ty no wym (ko lor nie bie ski) i ją drem ko mór ko -
wym (ko lor czer wo ny) (Fot. dr Jo an na Szcze pa now ska, In sty t ut
Bio lo gii Do świad czal nej im. M. Nenc kie go)
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lar ne le żą ce u pod staw łą cze nia się i frag men -
ta cji mi to chon driów nie są do koń ca po zna ne.
Wia do mo, że frag men ta cja przy po mi na two -
rze nie się pę che rzy ków bło no wych w cza sie
en do cy to zy i, po dob nie jak w en do cy to zie,
bio rą w niej udział biał ka o ak tyw no ści en zy -
ma tycz nej GTP -az, bli sko spo krew nio ne
z wła ści wą dla en do cy to zy dy na mi ną. Nie
jest też ja sne, co jest na tu ral nym bodź cem ini -
cju ją cym zmia nę we wnątrz ko mór ko wej or ga -
ni za cji mi to chon driów. Wia do mo, że ich frag -
men ta cja po prze dza po dział ko mór ki, a tak że
jest od po wie dzią na za bu rze nia ener ge tycz ne
mi to chon driów oraz jest sko re lo wa na z in -
duk cją apop to zy. Wy da je się, że pro ce sy frag -
men ta cji i sca la nia sie ci mi to chon drial nej 
po zwa la ją na utrzy my wa nie pew ne go zróż ni -
co wa nia w po pu la cji tych or ga nel li w ko mór -
ce, a rów no cze śnie umoż li wia ją mie sza nie się
i ujed no li ca nie za war to ści ma cie rzy mi to -
chon drial nej.

Fos fo ry la cja oksy da cyj na
Mi to chon dria są or ga nel la mi wy stę pu ją -

cy mi w pra wie wszyst kich ko mór kach or ga ni -
zmów od dy cha ją cych tle no wo (u ssa ków wy -
jąt kiem są doj rza łe ery tro cy ty). Ich
pod sta wo wą i naj bar dziej zna ną funk cją jest
do star cza nie ener gii w for mie do stęp nej dla
ko mór ki i ca łe go or ga ni zmu. Ener gia ta, uzy -
ski wa na pod czas utle nia nia zre du ko wa nych
sub stra tów, jest wy ko rzy sty wa na do syn te zy
ATP w pro ce sie zwa nym fos fo ry la cją oksy da -
cyj ną. Dla te go mi to chon dria okre śla ne są
czę sto ja ko „cen tra ener ge tycz ne” lub „si łow -
nie ko mór ko we”. Jest zro zu mia łe, że wy stę -
pu ją naj licz niej w ko mór kach tych tka nek
i na rzą dów, któ re zu ży wa ją naj wię cej ener gii,
ta kich jak mię śnie szkie le to we, ser ce, ośrod -
ko wy układ ner wo wy, wą tro ba.

Fos fo ry la cja oksy da cyj na jest pro ce sem
skła da ją cym się z dwóch eta pów. Pierw szym
z nich jest utle nia nie sub stra tów od de cho -
wych w łań cu chu od de cho wym. Po le ga to
na kon tro lo wa nym, wie lo stop nio wym prze -
ka zy wa niu elek tro nów od zre du ko wa nych
nu kle oty dów NADH (zre du ko wa ny di nu -
kle otyd ni ko ty no ami do ade ni no wy) lub FA -
DH2 (zre du ko wa ny di nu kle otyd fla wi no ade -

ni no wy) na tlen czą stecz ko wy. Dru gi etap to
sil nie en do er gicz na re ak cja fos fo ry la cji ADP
(ade no zy no di fos fo ran) z wy two rze niem
ATP (ade no zy no tri fos fo ran), ka ta li zo wa na
przez mi to chon drial ną AT Pa zę zwa ną też
syn ta zą ATP. W re ak cji tej wy ko rzy sty wa na
jest ener gia uwol nio na w łań cu chu od de cho -
wym i za ku mu lo wa na w for mie do stęp nej
dla AT Pa zy. Po wsta ją cy w wy ni ku oksy da cyj -
nej fos fo ry la cji ATP jest no śni kiem ener gii
wy ko rzy sty wa nym w ko mór ce w nie zli czo nej
licz bie ener go chłon nych pro ce sów. Przyj -
rzyj my się te raz nie co bli żej ko lej nym eta -
pom oksydacyjnej fosforylacji.

Łań cuch od de cho wy, czy li mi to chon drial ny
sys tem trans por tu elek tro nów

Jak wspo mnia no wcze śniej, sub stra ta -
mi wy ko rzy sty wa ny mi w łań cu chu od de -
cho wym są zre du ko wa ne di nu kle oty dy
NADH i FA DH2. Związ ki te ma ją bar dzo
ni ski (ujem ny) po ten cjał oksy do re duk -
cyj ny, czy li są sil ny mi re duk to ra mi. Po -
wsta ją przede wszyst kim pod czas gli ko li zy,
utle nia nia kwa sów tłusz czo wych oraz w cy klu
kwa su cy try no we go (cykl kwa sów tri kar bok -
sy lo wych, cykl Kreb sa). Gli ko li za za cho dzi
w cy to so lu i jest szla kiem prze kształ ca ją -
cym glu ko zę w pi ro gro nian. To wa rzy szy
te mu wy twa rza nie NADH (oraz ATP w tak
zwa nej fos fo ry la cji sub stra to wej, któ ra nie
jest przed mio tem te go ar ty ku łu). De kar bok -
sy la cja pi ro gro nia nu do star cza ją ca ace ty lo -
-CoA (sub strat dla cy klu kwa su cy try no we go)
oraz NADH za cho dzi, po dob nie jak cykl
Kreb sa, w ma cie rzy mi to chon drial nej. W tym
sa mym prze dzia le ko mór ko wym za cho dzi też
utle nia nie kwa sów tłusz czo wych, któ re go
pro duk ta mi są ace ty lo -CoA oraz NADH
i FA DH2. Cykl kwa su cy try no we go jest
wspól nym koń co wym szla kiem utle nia nia nie
tyl ko cu krów, ale i in nych sub stra tów ener ge -
tycz nych ta kich jak ami no kwa sy i kwa sy
tłusz czo we. Osta tecz nie są one włą cza ne
do cy klu w po sta ci ace ty lo -CoA.

Pro duk ta mi cy klu kwa sów tri kar bok sy lo -
wych są: CO2 (usu wa ny w wy dy cha nym po -
wie trzu), jed na czą stecz ka GTP (fos fo ry la -
cja sub stra to wa GDP) oraz zre du ko wa ne
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nu kle oty dy (NADH i FA DH2). Nu kle oty dy
te są utle nia ne w łań cu chu od de cho wym.
Osta tecz nie do cho dzi do czte ro elek tro no -
wej re duk cji O2 i wy two rze nia wo dy.

Łań cuch od de cho wy zło żo ny jest z po nad
80 ro dza jów bia łek zgru po wa nych w czte -
rech kom plek sach zwa nych kom plek sa mi
od de cho wy mi. Kom plek sy I, III i IV są in te -
gral ny mi biał ka mi we wnętrz nej bło ny mi to -
chon drial nej, na to miast kom pleks II, któ re -
go pod jed nost ką jest de hy dro ge na za
bursz ty nia no wa (je den z en zy mów cy klu

Kreb sa), jest zwią za ny z we wnętrz ną po -
wierzch nią we wnętrz nej bło ny mi to chon -
drial nej. Kom plek sy od de cho we są en zy ma -
mi ka ta li zu ją cy mi ko lej no utle nia nie
zre du ko wa nych nu kle oty dów, re duk cję
i utle nia nie prze kaź ni ków elek tro nów oraz
re duk cję tle nu. Prze kaź ni ka mi elek tro nów
są ubi chi non (ko en zym Q, CoQ) re du ko wa -
ny przez kom pleks I lub II oraz utle nia ny
przez kom pleks III, jak rów nież cy to chrom c
re du ko wa ny przez kom pleks III i utle nia ny
przez kom pleks IV.
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Rys. 2. Od dy cha nie mi to chon drial ne; cykl
kwa sów tri kar bok sy lo wych i łań cuch od -
de cho wy. PC – kar bok sy la za pi ro gro nia -
no wa, PDH – de hy dro ge no za pi ro gro nia -
no wa, GDH – de hy dro ge na za
glu ta mi nia no wa, SDH – de hy dro ge na za
bursz ty nia no wa
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Ko lej ne ele men ty łań cu cha od de cho we go
są usze re go wa ne zgod nie ze wzra sta ją cym
po ten cja łem oksy do re duk cyj nym. Róż ni ca
po ten cja łów ist nie ją ca po mię dzy dwo ma
ukła da mi oksy do re duk cyj ny mi jest mia rą
ener gii swo bod nej, ja ka jest uwal nia na
w wy ni ku re ak cji utle nia nia i re duk cji.
W przy pad ku łań cu cha od de cho we go róż -
ni ca po ten cja łów po mię dzy pierw szym do -
no rem elek tro nów (NADH) a osta tecz nym
ich ak cep to rem (O2) wy no si 1,13 V. Od po -
wia da to spad ko wi ener gii swo bod nej
o 217,7 kJ. Se kwen cyj ny sys tem prze no śni -
ków elek tro nów po zwa la na stop nio we
uwal nia nie ener gii, co mi ni ma li zu je jej roz -
pra sza nie i pod no si efek tyw ność jej wy ko -
rzy sty wa nia.

Kom pleks I ma ak tyw ność oksy do re -
duk ta zy NADH -ko en zym Q (de hy dro ge -
na za NADH). Jest to bar dzo du ży en zym,
zło żo ny z po nad 40 pod jed no stek o łącz -
nej ma sie pra wie 1000 kDa. W je go cen -

trum ka ta li tycz nym znaj du je się FMN
(mo no nu kle otyd fla wi no wy) oraz cen tra
że la zo wo -siar ko we. Kom pleks I ka ta li zu je
prze nie sie nie elek tro nów na CoQ. Tej
dwu elek tro do wej re duk cji to wa rzy szy
przy łą cze nie 2 pro to nów. CoQ jest też ak -
cep to rem elek tro nów po cho dzą cych
od FA DH2 zwią za ne go z kom plek sem II,
któ ry skła da się z 4 pod jed no stek, w tym
z pod jed nost ki o ak tyw no ści de hy dro ge -
na zy bursz ty nia no wej i – po dob nie jak
kom pleks I – za wie ra cen tra że la zo wo -
-siar ko we. Do no ra mi elek tro nów dla CoQ
mo że być też FA DH2 po wsta ją cy w wy ni -
ku utle nia nia gli ce ro lo -3-fos fo ra nu
przy udzia le de hy dro ge na zy gli ce ro lo -3-
fos fo ra no wej przy łą czo nej do ze wnętrz nej
po wierzch ni we wnętrz nej bło ny mi to -
chon drial nej, oraz FA DH2 po wsta ją cy
w cza sie utle nia nia kwa sów tłusz czo wych.
W tym dru gim przy pad ku w pro ce sie re -
duk cji CoQ uczest ni czy tzw. fla wo pro te -
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Rys. 3. Czte ry kom plek sy biał ko we łań cu cha od de cho we go mi to chon driów oraz AT Pa za za zna czo na ja ko kom pleks V
(wg Let ters in Drug De sign & Di sco ve ry, 2004, tom 1, nr 3, str. 279–284)
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ina prze no szą ca elek tro ny, znaj du ją ca się
w ma cie rzy mi to chon drial nej. Zre du ko -
wa ny ko en zym Q (UQH2) jest zwa ny ubi -
chi no lem. Kom pleks III (kom pleks bc1)
łań cu cha od de cho we go two rzy re duk ta za
ubi chi nol -cy to chrom c. Jest to di mer zbu -
do wa ny w su mie z 22 łań cu chów po li pep -
ty do wych. Za wie ra kil ka cen trów że la zo -
wo -siar ko wych oraz trzy czą stecz ki he mu.
Dwie z nich są gru pa mi pro ste tycz ny mi
w biał ku zwa nym cy to chro mem b (gru py
he mo we bL i bH), a jed na w cy to chro mie
c1. En zym ten ka ta li zu je jed no elek tro no -
wą re ak cję re duk cji cy to chro mu c. Re ak cji
tej nie to wa rzy szy przy łą cza nie pro to nu.
Prze pływ elek tro nów z ubi chi no lu na cy -
to chrom c od by wa się dwu eta po wo. Je den
z elek tro nów prze cho dzi z ubi chi no lu po -
przez cen trum FeS na cy to chrom c1, a na -
stęp nie na cy to chrom c. Dru gi elek tron
re du ku je naj pierw gru pę he mo wą bL, póź -
niej bH, a na stęp nie ubi chi non do se mi chi -
no nu (rod nik). W ko lej nym eta pie je den
z elek tro nów ubi chi no lu zno wu zo sta je
prze nie sio ny na cy to chrom c (po przez
cen trum FeS i cy to chrom c1). Dru gi elek -
tron, po zre du ko wa niu gru py he mo wej bL,
a na stęp nie bH, re du ku je se mi chi non
z pierw sze go eta pu do ubi chi no lu. Ubi chi -
nol za si la pu lę zre du ko wa nych ko en zy -
mów Q go to wych od dać elek tron na kom -
pleks III. Ten dość skom pli ko wa ny
me cha nizm no si na zwę cy klu Q.

Cy to chrom c znaj du je się w prze strze ni
mię dzy bło no wej mi to chon driów. Przy pusz -
cza się, że je go pu la jest nie jed no rod na;
część cy to chro mu c jest zwią za na przy
udzia le kar dio li pi ny z po wierzch nią we -
wnętrz nej bło ny mi to chon drial nej, a część
jest w po sta ci wol nej. Praw do po dob nie ma
to zna cze nie w ak ty wa cji przez mi to chon -
dria jed nej z dróg apop to zy.

Kom pleks IV zwa ny oksy da zą cy to chro -
mo wą lub oksy da zą koń co wą ka ta li zu je
prze nie sie nie elek tro nów z cy to chro mu c
na tlen. Skła da się z 13 pod jed no stek i za -
wie ra dwie gru py he mo we: hem a i hem a3
oraz trzy jo ny Cu (2CuA i CuB). Po bra nie
czte rech elek tro nów od cy to chro mów c

przez czą stecz kę O2 po wo du je wy two rze -
nie dwóch czą ste czek wo dy.

4e– + 4H+ + O2 2H2O

Ubocz nym i nie uchron nym skut kiem
me ta bo li zmu tle no we go jest wy twa rza nie
przez mi to chon dria re ak tyw nych związ ków
tle nu (ang. Re ac ti ve Oxy gen Spe cies,
ROS), czą ste czek z jed nej stro ny po ten -
cjal nie bar dzo nie bez piecz nych ze wzglę du
na ich wy so ką re ak tyw ność, z dru giej jed -
nak wy ko rzy sty wa nych w nie któ rych ka ska -
dach sy gna ło wych. Sza cu je się, że co naj -
mniej 0,2% tle nu zu ży wa ne go przez
mi to chon dria w wa run kach nor mal nych
jest prze kształ ca na w ROS. W sta nach pa -
to lo gicz nych ilość ta mo że znacz nie wzro -
snąć. Po wsta wa nie ROS wy ni ka z pew ne go
ro dza ju „nie szczel no ści” łań cu cha od de -
cho we go dla elek tro nów.

Część elek tro nów za miast wę dro wać 
od NADH do tle nu przez wszyst kie ogni wa
łań cu cha od de cho we go „wy do sta je się
z łań cu cha” i re agu je z tle nem w pro ce sie
re duk cji jed no elek tro do wej, któ rej pro -
duk tem jest anio no rod nik po nad tlen ko-
wy (O2

–·).

O2 + e– O2
–·

Miej sca wy twa rza nia anio no rod ni ka po -
nad tlen ko we go znaj du ją się w I i III kom -
plek sie łań cu cha od de cho we go. Wy da je się,
że udział kom plek su I wzra sta w wa run -
kach ogra ni czo ne go prze pły wu elek tro nów
przez łań cuch od de cho wy, gdy do cho dzi
do nad mier ne go na gro ma dza nia się
NADH. Z ko lei wy twa rza nie ROS przez
kom pleks III jest zwią za ne z wy so ką ak tyw -
no ścią wspo mnia ne go cy klu Q.

Anio no rod nik po nad tlen ko wy jest wy so -
ko re ak tyw ną czą stecz ką, któ ra oprócz te go,
że re agu je z wie lo ma skład ni ka mi ko mór ki,
za po cząt ko wu je ca łą se rię re ak cji, któ rych
skut kiem jest po wsta wa nie ko lej nych ROS
ta kich jak nad tle nek wo do ru i naj bar dziej
nie bez piecz ny rod nik hy drok sy lo wy.

Po wsta wa nie ROS jest zja wi skiem nor -
mal nym. W pra wi dło wej ko mór ce związ ki te
są efek tyw nie neu tra li zo wa ne dzię ki wy stę -
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po wa niu en zy mów an ty ok sy da cj nych, ta kich
jak dys mu ta zy po nad tlen ko we, ka ta la zy
i pe rok sy da zy, oraz drob no czą stecz ko wych
„wy mia ta czy” wol nych rod ni ków, w tym wi -
ta min E, C, A, glu ta tio nu oraz nie na sy co -
nych kwa sów tłusz czo wych. Na to miast
w sta nach pa to lo gicz nych, któ rych przy kła -
dem jest ische mia, a na stęp nie re per fu zja
(np. pod czas epi zo dów nie do krwien nych
ser ca i mó zgu), szyb kość wy twa rza nia ROS
oraz po wsta wa nia zwią za nych z tym uszko -
dzeń gwał tow nie wzra sta.

Jak już wcze śniej wspo mnia no, re duk cji
tle nu przez NADH lub FA DH2 (co ma
miej sce w łań cu chu od de cho wym) to wa rzy -
szy uwal nia nie ener gii. Na stę pu je to stop -
nio wo, w każ dej re ak cji oksy do re duk cji
skła da ją cej się na łań cuch od de cho wy. Że -
by ener gia ta mo gła być w ja ki kol wiek spo -
sób wy ko rzy sta na do syn te zy ATP, nie mo -
że ulec roz pro sze niu, lecz mu si być
zma ga zy no wa na w po sta ci do stęp nej dla
en zy mu ka ta li zu ją ce go tę re ak cję. Spo so -
bem zma ga zy no wa nia ener gii uwal nia nej
w re ak cjach oksy do re duk cyj nych, za cho -
dzą cych w mi to chon driach jest zbu do wa nie

pro to no we go po ten cja łu elek tro che micz -
ne go w po przek we wnętrz nej bło ny mi to -
chon drial nej. Re ak cjom utle nia nia i re duk -
cji za cho dzą cym w kom plek sach I, III i IV
to wa rzy szy wy pom po wy wa nie pro to nów
z ma cie rzy mi to chon drial nej do prze strze ni
mię dzy bło no wej. Na każ dą prze nie sio ną
pa rę elek tro no wą kom plek sy od de cho -
we I i III wy pom po wu ją po 4 jo ny wo do ru
(H+), a kom pleks IV tyl ko 2H+. A za tem
utle nie niu jed nej czą stecz ki NADH to wa -
rzy szy wy pom po wa nie z ma cie rzy mi to -
chon drial nej w su mie 10 pro to nów. Je że li
do no rem elek tro nów jest FA DH2, licz ba
wy pom po wa nych jo nów wo do ro wych wy -
no si 6 (omi nię ty jest kom pleks I).

A za tem isto tę dzia ła nia łań cu cha od de -
cho we go spro wa dzić moż na do te go, że jest
on pom pą pro to no wą, któ ra wy ko rzy stu jąc
ener gię uwal nia ną pod czas re ak cji oksy do -
re duk cyj nych, wy twa rza róż ni cę stę żeń jo -
nów wo do ro wych (pro to nów) w po przek
we wnętrz nej bło ny mi to chon drial nej. Po -
wsta ły po ten cjał elek tro che micz ny pro to -
nów, zwa ny też si łą pro to no mo to rycz ną,
ma dwie skła do we. Jed ną z nich jest skła -
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Rys. 4. Udział oksydazy alternatywnej (AOX) w transporcie elektronów przez roślinny łańcuch oddechowy.



6/2007

do wa che micz na, w przy pad ku róż ni cy stę -
że nia jo nów wo do ru wy ra ża na ja ko róż ni ca
pH, dru gą zaś skła do wa elek trycz na wy ni -
ka ją ca z nie rów no mier ne go roz miesz cze -
nia ła dun ków. W nor mal nych mi to chon -
driach róż ni ca pH po obu stro nach bło ny
we wnętrz nej wy no si ok. 0,5 jed nost ki (niż -
sze pH po ze wnętrz nej stro nie bło ny),
a róż ni ca po ten cja łu elek trycz ne go osią ga
war tość 180–220 mV (ujem ny we wnątrz).
Po ten cjał elek tro che micz ny jo nów wo do ru
jest for mą zma ga zy no wa nia ener gii, ja ka
zo sta ła uwol nio na pod czas od dy cha nia.
Ener gia ta jest na stęp nie wy ko rzy sty wa na
do syn te zy ATP.

Przed sta wio ny po wy żej opis łań cu cha
od de cho we go od no si się do ko mó rek zwie -
rzę cych. Cho ciaż ogól na za sa da dzia ła nia
mi to chon driów jest ta ka sa ma u wszyst kich
or ga ni zmów, łań cuch od de cho wy mi to -
chon driów ro ślin nych wy ka zu je pew ne do -
dat ko we ce chy. Mito chon dria ko mó rek
zwie rzę cych są wraż li we na cy jan ki, któ re
ha mu ją ak tyw ność kom plek su IV, unie -
moż li wia jąc tym sa mym re duk cję tle nu
i wy twa rza nie ATP. Tym tłu ma czy się wy so -
ką tok sycz ność cy jan ku dla zwie rząt. Do -
cho dzi wte dy nie tyl ko do za trzy ma nia pro -
duk cji ATP, ale tak że do na gro ma dza nia
zre du ko wa nych prze no śni ków elek tro nów
łań cu cha od de cho we go. Po wo du je to de fi -
cyt ener ge tycz ny oraz zwięk sza wy twa rza nie
re ak tyw nych form tle nu. W mi to chon driach
ro ślin nych ist nie je sys tem po zwa la ją cy
na unik nię cie tok sycz ne go dzia ła nia cy jan -
ku na oksy da cyj ną fos fo ry la cję, cho ciaż od -
by wa się to kosz tem efek tyw no ści te go pro -
ce su. Jest to moż li we dzię ki en zy mo wi
zwa ne mu al ter na tyw ną oksy da zą (AOX).
Jest on umiej sco wio ny w we wnętrz nej bło -
nie mi to chon drial nej i włą cza się w łań cuch
od de cho wy na eta pie mię dzy kom plek -
sem II a III. Biał ko to zdol ne jest do prze -
no sze nia elek tro nów z ubi chi no nu bez po -
śred nio na tlen, z wy two rze niem wo dy.
Dro ga ta, zwa na dro gą al ter na tyw ną, po -
zwa la na omi nię cie za blo ko wa nych kom -
plek sów III i/lub IV łań cu cha od de cho we -
go. Oczy wi ście ak tyw na jest wte dy tyl ko

jed na pom pa pro to no wa zwią za na z kom -
plek sem I, co ob ni ża wy daj ność ener ge tycz -
ną łań cu cha od de cho we go. Oksy da za al ter -
na tyw na nie jest ak tyw na w spo sób cią gły.
Jej ak ty wa cja (na po zio mie eks pre sji) jest
uru cha mia na wte dy, gdy wzra sta stę że nie
NADH oraz zwięk sza się stres oksy da cyj ny
zwią za ny z nad pro duk cją re ak tyw nych form
tle nu. Do dat ko we zna cze nie ma wzrost
tem pe ra tu ry. Obec ność al ter na tyw nej oksy -
da zy w mi to chon driach ro ślin nych jest ro -
dza jem przy sto so wa nia ro ślin do po ten cjal -
nej eks po zy cji na cy jan ki, któ ra jest
zwią za na z wy stę po wa niem w ko mór kach
ro ślin gli ko zy dów cy ja no gen nych. Związ ki
te ule ga ją roz kła do wi z wy dzie le niem tok -
sycz ne go cy jan ku pod wpły wem en zy mów
( -gli ko zy da zy daz) uwal nia nych w ko mór -
ce ro ślin nej, w wy ni ku jej uszko dze nia np.
przez zwie rzę ta ro śli no żer ne. Mo że mieć to
zna cze nie ochron ne dla ro ślin ze wzglę du
na tok sycz ność cy jan ków dla mi to chon -
driów zwie rzę cych. Na to miast obec ność al -
ter na tyw nej oksy da zy za pew nia ko mór kom
ro ślin nym bez pie czeń stwo.

Synteza ATP
Mi to chon drial na syn ta za ATP jest cza -

sem na zy wa na kom plek sem V, cho ciaż
– jak wspo mnia no przed chwi lą – nie na le -
ży do łań cu cha od de cho we go. En zym ten
umoż li wia kon tro lo wa ne „roz ła do wy wa -
nie” po ten cja łu pro to no we go w ta ki spo -
sób, że uwal nia na ener gia jest wy ko rzy sty -
wa na do ener go chłon nej re ak cji
fos fo ry la cji ADP do ATP. W cza sie tej re -
ak cji pro to ny „prze pły wa ją” przez syn ta zę
ATP zgod nie z gra dien tem elek tro che -
micz nym, a za tem z po wro tem do ma cie rzy
mi to chon drial nej. Za leż ność mię dzy si łą
pro to no mo to rycz ną po wsta ją cą pod czas
od dy cha nia, a syn te zą ATP jest pod sta wą
teo rii che micz no -osmo tycz ne go sprzę że -
nia, za pro po no wa nej przez Pe te ra Mit che -
la w 1961 ro ku, za któ rą sie dem na ście lat
póź niej otrzy mał Na gro dę No bla. Na le ży
zwró cić uwa gę, że zwią zek mię dzy łań cu -
chem od de cho wym a AT Pa zą ma cha rak -
ter funk cjo nal ny. W wa run kach do świad -
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czal nych moż na wy two rzyć gra dient pro to -
no wy w po przek sztucz nej bło ny li pi do wej
bez udzia łu łań cu cha od de cho we go. Syn ta -
za ATP wbu do wa na w tę bło nę (ja ko je dy -
ne biał ko) jest w sta nie ka ta li zo wać fos fo -
ry la cję ADP do ATP. Do wo dzi to, że
syn ta zie ATP jest „wszyst ko jed no”, jak po -
wsta ła wy ko rzy sty wa na przez nią róż ni ca
stę żeń pro to nów w po przek bło ny.

Syn ta za ATP jest kom plek sem en zy ma -
tycz nym zło żo nym z dwóch pod jed no stek.
Pod jed nost ka Fo jest in te gral nym biał kiem
bło no wym umoż li wia ją cym prze pływ pro to -

nów z prze strze ni mię dzy bło no wej do ma -
cie rzy mi to chon drial nej, na to miast pod jed -
nost ka F1, zlo ka li zo wa na na po wierzch ni
bło ny, ma ak tyw ność ka ta li tycz ną. Na ob ra -
zach uzy ska nych dzię ki mi kro sko pii elek -
tro no wej syn ta za ATP ma wy gląd grzyb ka,
z ka pe lu szem ster czą cym po za bło ną
po stro nie ma cie rzy mi to chon drial nej,
i trzon kiem w znacz nej czę ści za nu rzo nym
w we wnętrz nej bło nie mi to chon drial nej.

Pod jed nost ka Fo jest zbu do wa na z trzech
ro dza jów łań cu chów po li pep ty do wych: a, b
oraz c. 10 łań cu chów c two rzy we wnątrz bło -

14

Rys. 5. Budowa syntazy ATP (wg. http://www.depts.ttu.edu/chemistry/faculty/weber/NSMB1c2.jpg)
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no wy pier ścień, pod czas gdy łań cu chy
a oraz b są umiesz czo ne nie sy me trycz nie,
łą cząc wspo mnia ny pier ścień z „ka pe lu -
szem” utwo rzo nym przez pod jed nost kę F1.
Pod jed nost ka F1 jest zbu do wa na z pię ciu
ro dza jów łań cu chów po li pep ty do wych (α, β,
γ, δ, ε). Łań cu chy α i β two rzą „szczyt ka pe -
lu sza” i są po ło żo ne na prze mien nie ja ko 3
ukła dy αβ. To wła śnie łań cu chy β two rzą
cen tra ka ta li tycz ne en zy mu.

Na to miast łań cu chy pep ty do we γ oraz
ε two rzą łącz nik mię dzy pier ście niem utwo -
rzo nym przez biał ka c pod jed nost ki Fo
z kom plek sem łań cu chów pep ty do wych αβ.

Wy ja śnie nie me cha ni zmu dzia ła nia tak
skom pli ko wa ne go en zy mu zo sta ło wy róż -
nio ne w 1997 ro ku Na gro dą No bla. Uwa ża
się, że każ dy z trzech łań cu chów pep ty do -
wych b mo że przyj mo wać trzy sta ny kon -
for ma cyj ne, stan otwar ty „O” (o ni skim po -
wi no wac twie do ATP), w któ rym po wsta łe
ATP opusz cza cen trum ak tyw ne, stan „L”,
w któ rym sub stra ty zwią za ne są „luź no”,
czy li ze sto sun ko wo ni skim po wi no wac -
twem i w pew nym od da le niu od sie bie, stan
„T”, w któ rym sub stra ty zwią za ne są sil nie
i zbli ża ją się do sie bie, stwa rza jąc układ
prze strzen ny, sprzy ja ją cy re ak cji. W sta nie
„T” do cho dzi do syn te zy ATP. W czą stecz -
ce syn ta zy ATP każ dy z 3 łań cu chów b wy -

stę pu je w da nym mo men cie w in nej kon -
for ma cji. Pod czas dzia ła nia en zy mu sta -
ny kon for ma cyj ne łań cu chów β zmie -
nia ją się cy klicz nie w se kwen cji 
T → O → L. Gdy utwo rzo ne ATP odłą cza
się od łań cu cha β, któ ry wła śnie uzy skał
kon for ma cję „O”, są sied ni łań cuch β przyj -
mu je for mę „T”, a jesz cze wcze śniej szy ule -
ga prze kształ ce niu z „O” w „L”. W efek cie
syn te za jed nej czą stecz ki ATP wy ma ga od
pod jed nost ki β przej ścia peł ne go cy klu
prze mian kon for ma cyj nych. Po nie waż
w tym sa mym cza sie ule ga ją prze kształ ce -
niom trzy ta kie pod jed nost ki, to w isto cie
peł ne mu „ob ro to wi” to wa rzy szy, zgod nie
z po niż szą re ak cją, fos fo ry la cja 3 czą ste -
czek ADP.

ADP3– + Pi2– + H+ ATP4– + H2O

Sło wo „ob rót” nie zo sta ło tu uży te przy -
pad ko wo, bo wiem zgod ny z róż ni cą stę żeń
prze pływ pro to nów przez spe cy ficz ny ka nał
utwo rzo ny przez pod jed nost kę Fo wy mu sza
ob rót pier ście nia zło żo ne go z łań cu chów
pep ty do wych c, a wraz z nim ob rót łań cu -
cha pep ty do we go γ. Ten zaś, za nu rzo ny
w „ka pe lu szu” AT Pa zy utwo rzo nym przez
pep ty dy αβ, po wo du je zmia ny kon for ma cji
łań cu chów pep ty do wych β. In ny mi sło wy
ener gia za war ta w po ten cja le pro to no wym

15

co nowego w biologii 

Rys. 6. Model działania syntazy ATP wg
http://fig.cox.miami.edu/~cmallery/255/255atp/ATPase/ATPase_files/mechaction.jpg



co nowego w biologii 

biologia w szkole

jest wy ko rzy sta na do spo wo do wa nia ta kich
zmian kon for ma cyj nych w biał ku syn ta zy
ATP, któ re pro wa dzą do po łą cze nia fos fo -
ra nu nie orga nicz ne go z ADP z jed no cze sną
eli mi na cją wo dy. Zgod nie z uzna ną ste chio -
me trią te go pro ce su do wy two rze nia jed nej
czą stecz ki ATP ko niecz ne jest, by przez
pod jed nost kę Fo syn ta zy ATP prze pły nę ły
trzy pro to ny. A za tem, łą cząc ste chio me trię
łań cu cha od de cho we go ze ste chio me trią
syn ta zy ATP, moż na przy jąć, że prze nie sie -
nie jed nej pa ry elek tro nów z NADH na tlen
umoż li wia syn te zę ok. 3 czą ste czek ATP,
a z FA DH

2
ok. 2 (bar dziej pre cy zyj ne ob li -

cze nia wska zu ją, że licz by te wy no szą od po -
wied nio 2,5 i 1,5).

Kie ru nek ro ta cji pep ty du γ pod czas syn -
te zy ATP jest prze ciw ny do kie run ku ru chu
wska zó wek ze ga ra (je że li pa trzy my od stro -
ny bło ny mi to chon drial nej). W pew nych
sy tu acjach, gdy mi to chon dria są zde ener gi -
zo wa ne, tzn. po zba wio ne po ten cja łu bło -
no we go, ale we wnętrz na bło na mi to chon -
drial na jest na dal nie prze pusz czal na dla
pro to nów, moż li we jest za cho dze nie pro ce -
su prze ciw ne go: syn ta za ATP ka ta li zu je hy -
dro li zę ATP z jed no cze sną se gre ga cją pro -
to nów w po przek bło ny. A za tem en zym
ten mo że dzia łać ja ko pom pa pro to no wa

wy twa rza ją ca pro to no wy po ten cjał elek tro -
che micz ny kosz tem ener gii uwal nia nej
pod czas hy dro li zy ATP. W ta kim przy pad -
ku ro tor γ ob ra ca się w prze ciw nym kie run -
ku niż pod czas syn te zy ATP.

Zwią zek mię dzy od dy cha niem (trans -
por tem elek tro nów w łań cu chu od de cho -
wym) a syn te zą ATP (lub hy dro li zą ATP,
któ rej to wa rzy szy od twa rza nie po ten cja łu
bło no we go) za cho dzi pod wa run kiem, że
mi to chon dria są sprzę żo ne. Ozna cza to, że
łań cuch od de cho wy wy ko nu je pra cę wbrew
po wsta ją ce mu po ten cja ło wi bło no we mu.
Je że li po ten cjał ten nie jest roz ła do wy wa ny
w spo sób kon tro lo wa ny (np. wy ko rzy sty wa -
ny do syn te zy ATP), osią ga tak du żą war -
tość, że sku tecz nie prze ciw sta wia się dal -
sze mu wy pom po wy wa niu pro to nów.
W ta kich wa run kach trans port elek tro nów
w łań cu chu od de cho wym usta je. Je że li bło -
na mi to chon drial na sta nie się prze pusz -
czal na dla pro to nów, mi to chon dria są roz -
przę żo ne. Szyb kość od dy cha nia jest wte dy
bar dzo du ża, po nie waż łań cuch od de cho wy
nie wy ko nu je pra cy prze ciw ko po ten cja ło -
wi pro to no we mu. Oczy wi ście syn te za ATP
nie za cho dzi. W wa run kach na tu ral nych
po ten cjał we wnętrz nej bło ny mi to chon -
drial nej jest sta le wy ko rzy sty wa ny do syn te -

zy ATP i sta le od bu do wy wa ny
przez łań cuch od de cho wy. Usta la
się pe wien stan rów no wa gi mię -
dzy ty mi pro ce sa mi.

W ba da niach oksy da cyj nej fos -
fo ry la cji szcze gól ne zna cze nie ma
sto so wa nie sub stan cji, któ re
w spo sób se lek tyw ny wpły wa ją
na po szcze gól ne eta py te go pro -
ce su. Wy róż nia się wśród nich in -
hi bi to ry łań cu cha od de cho we go
(in hi bi to ry trans por tu elek tro -
nów), in hi bi to ry AT Pa zy oraz
sub stan cje roz przę ga ją ce. In hi bi -
to ry łań cu cha od de cho we go ha -
mu ją prze pływ elek tro nów i wy -
ka zu ją spe cy ficz ność w sto sun ku
do po szcze gól nych kom plek sów
od de cho wych. I tak in hi bi to ra mi
kom plek su I są ro te non, amy tal
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