
Mitocondri



• 0.5-1.0 micron di larghezza,

fino a 10 micron di lunghezza

• Contiene informazione genetica
(DNA)

• Principale centrale energetica 
della cellula (produzione ATP)

• Organello con doppia membrana

Mitocondri



Struttura del Mitocondrio

Due membrane
– Membrana esterna
– Membrana interna che si

ripiega all’interno
• Forma dellle “creste”



Membrana esterna regola:

1. entrata e uscita di molecole
di piccola e media taglia

Proteine simili alle porine dei batteri

Composizione
molecolare



Le traslocasi TOM e TIM 
permettono l’entrata di 
proteine con specifiche 
sequenze segnale 
mitocondriale

Membrana esterna regola:

2. entrata di proteine

sequenza 
segnale 
rimossa

3. interazione e movimento 
lungo il citoscheletro

Mitocondri

Filamenti
di Actina



Membrana interna 
presenta gli enzimi per la respirazione cellulare  



La matrice è sede di molte attività enzimatiche (ciclo di 
Krebs, sintesi proteica…) e contiene il DNA mitocondriale 

ciclo di Krebs

Matrice mitocondriale



DNA mitocondriale

Nel mitocondrio ci sono 
circa 3000 proteine… 
ma molte sono  codificate 
da geni nucleari

mtDNA ereditato per via materna

Codice genetico simile ai batteri



Attività metaboliche del mitocondrio



Metabolismo energetico
dei mitocondri

• Generare ATP
molecola ad alto contenuto energetico

tramite la  degradazione  di molecole carboniose
(Zuccheri, Lipidi) 
ossidazione dei legami C-C e C-H: 
questo permette il trasferimento di elettroni (energia) a 
specifici trasportatori per generare ATP 

C6H12O6 + 6O2 = 6CO2+ 6H2O+ 680Kcal

ADP + Pi + 7,3 Kcal = ATP



Metabolismo energetico dei mitocondri

Come viene degradato il
glucosio

– Glicolisi (nel citosol)

– Ciclo di Krebs o degli 
acidi tricarbossilici 
(nella matrice)

– Fosforilazione ossidativa

(nella membrana interna)



Glicolisi (nel citosol)

1 Glucosio 
(6C)

2 Piruvato
(3C)  

2 ATP 

2 NADH 

Senza ossigeno Con ossigeno 



Nicotinammide adenina dinucleotide
NADH

Flavin-adenin-dinucleotide 
FADH2

Coenzimi ossidoriduttivi: 
accettano e cedono protoni ed elettroni.

Come intrappolare l’energia prodotta dalla degradazione di 
zuccheri o lipidi?

http://it.wikipedia.org/wiki/File:NAD%2B_phys.svg
//upload.wikimedia.org/wikipedia/it/f/fc/FADH2corretto.gif


Ciclo di Krebs o 
degli acidi tricarbossilici

(nella matrice)

1 Piruvato 
(3C)

3 CO2
(1C)  

1 FADH2

4 NADH 

1 ATP

1 Coenzima A 



Come intrappolare l’energia prodotta dalla
degradazione di zuccheri o lipidi?

• Fosforilazione Ossidativa

– Ultima tappa per la produzione di 
energia

– Avviene nella membrana interna
tramite

il sistema di trasporto

degli elettroni

– Enzima chiave: 

ATP-sintetasi, utilizza

H+ gradiente per generare ATP



Fosforilazione ossidativa (nella membrana interna)



Fosforilazione ossidativa (nella membrana interna)

• Si utilizzano le molecole di NADH e FADH2 prodotte 
nella glicolisi e nel ciclo di Krebs

• Cedono elettroni alla catena respiratoria e ioni H+ 
nella matrice

• I complessi della catena respiratoria trasportano gli 
elettroni all’ossigeno per produrre acqua

• Cambiamenti conformazionali indotti dal trasporto 
degli elettroni permettono ai complessi della catena 
respiratoria di far passare ioni H+ nello spazio 
intermembrana contro il gradiente di concentrazione



Fosforilazione ossidativa: ATP sintetasi



36 ATP

Glucosio (6C)

Intrappolato il 40% dell’energia del glucosio

108 ATP

Acido 
Palmitoico

(16C)



b-ossidazione 
degli acidi grassi

Ciclo di Krebs

Come si utilizzano i lipidi nella 
respirazione mitocondriale?

I lipidi sono la fonte da cui si ottiene più energia



Mitocondri dove e quanti?

• La maggior parte dei mitocondri sono situati in 
punti della cellula dove è necessaria piu’ energia

• Le cellule hanno un numero molto variabile di 
mitocondri: dipende dalle necessità metaboliche e 
dai livelli di ossigeno



Dove i mitocondri sono abbondanti
Piu’ mitocondri si trovano in cellule che necessitano energia 

Cellule cigliate
(trachea)

Cellule che si 
contraggono 
(muscolo)

Cellule con 
intenso 

metabolismo 
(fegato)



Cellule con pochi mitocondri

Fibre muscolari 
scheletriche tipo II 
(bianche)

Contrazione rapida

Lavorano in condizioni 
di anaerobiosi
(glicolisi)

Epitelio della pelle 
(squamoso stratificato 
cheratinizzato)

Specialmente le cellule 
degli strati superficiali. 
Hanno solo funzione 
protettiva

Pochi mitocondri si trovano in cellule che operano sotto 
condizioni anaerobiche

Neutrofili 
Lavoro anaerobiotico 
Possono uccidere 
patogeni in zone poco 
ossigenate (Tessuti 
infiammati o 
necrotici)



Altre funzioni del mitocondrio

• Produzione di calore: disaccoppiamento tra gradiente 
protonico e sintesi di ATP. 
T. Adiposo bruno (animali in letargo). Il calore viene
trasmesso ai capillari sanguigni circostanti.

• Omeostasi del calcio

• Metabolismi dei lipidi: 
- beta-ossidazione degli acidi grassi, 
- alcuni eventi nella sintesi di ormoni 
steroidei
- sintesi di alcuni fosfolipidi (fosfatidil 
glicerolo e cardiolipina)

• Regolazione della morte cellulare 
programmata



Granuli nella Matrice

• Sono accumuli di fosfato di calcio

• Aiutano a mantenere bassi livelli di calcio 
(Ca2+) nel citosol



Regioni specifiche di contatto dell’RE con i mitocondri 
(ER-Mitochondria Associated Membranes, MAM) 

MAM

- È stato dimostrato che 
questi contatti sono 
coinvolti in eventi molto 
importanti per la fisiologia 
cellulare

- le funzioni meglio 
caratterizzate riguardano il 
trasferimento di lipidi e le 
dinamiche del calcio



• Le cellule secernenti steroidi hanno 
Creste Tubulari 

A differenza della maggior parte dei 
mitocondri le creste sono arrangiate in ripiani

Metabolismi dei lipidi



Altre varianti nella morfologia
• Creste differiscono per lunghezza, forma e 

numero a seconda delle esigenze energetiche
della cellula

• Creste corte significa poca richiesta di energia
• Più creste rappresentano più richiesta di 

produrre energia



I mitocondri sono entità dinamiche:

Possono cambiare in numero, forma 
e nella struttura delle creste



Divisione
Mitocondri si dividono

per semplice scissione

Non è collegata solo 
alla divisione cellulare 

ma avviene 
continuamente, in 

dipendenza dalla loro 
attività metabolica e 

dalla presenza di 
mitocondri danneggiati

Fusione e Fissione



Fusione:
• Mitofusine

(membrana 
esterna)

• OPA1 
(Membrana 
interna)

Fissione:
• Fis1 (associata 

alla membrana 
esterna)

• DRP1
(famiglia delle 
dinamine)



Fusione e Fissione

Wild type            Mitofusin mutant

Mutazioni in OPA1 causano una malattia denominata: A 
trofia ottica autosomica dominante 
(degenerazione neuroni dell’occhio)



Perossisomi



Perossisomi
• Vescicola a singola membrana

(simile ai Lisosomi, più chiara alla ME)

• Abbondanti nel fegato e rene

• Svolgono reazioni di degradazione tramite 
ossidazione producendo perossido d’idrogeno 
(H2O2) Es.: acidi grassi

• Utilizzano il perossido di idrogeno (H2O2) in 
reazioni di detossificazione

• Originano da vescicole del Reticolo 
Endoplasmatico



b-ossidazione degli acidi grassi:
• Genera molecole che sono esportate nel citosol per 

nuova sintesi di lipidi o per produrre energia
NB.: b-ossidazione avviene anche nei mitocondri per acidi 
grassi più corti generando FADH2

• Ossidano macromolecole generando perossido d’idrogeno

Funzioni dei perossisomi



Malattie associate a difetti della b-
ossidazione che avviene nei 
perossisomi:

ADRENOLEUCODISTROFIA 
LEGATA AL CROMOSOMA X

Accumulo di dell'acido grasso saturo 
C26:0, acido cerotico, nel sangue che 
danneggia la mielina.

I pazienti hanno gravi disfunzioni 
neurologiche

Olio di Lorenzo: l'acido erucico (C22:1) 
e l'acido oleico (C18:1)

http://www.google.it/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&frm=1&source=images&cd=&cad=rja&docid=wU2q2scLHeSweM&tbnid=V-TT3T78aKLTZM:&ved=0CAUQjRw&url=http%3A%2F%2Fwww.mymovies.it%2Ffilm%2F1992%2Floliodilorenzo%2F&ei=8YBmUs7GHsW90QW4h4CIAw&bvm=bv.55123115,d.bGE&psig=AFQjCNEXf4DTgQLMDGHHt93gwJMQXP2aOg&ust=1382535789806806


Funzioni dei perossisomi
• Catalasi trasforma il perossido di idrogeno in acqua per 

neutralizzarlo

• Catalasi permette la detossificazione diverse molecole 
nocive ingerite (alcol etilico, alcol metilico, fenoli, nitriti) 
o prodotte nella cellula (specie reattive dell’ossigeno)

alcol etilico + perossido acetaldeide + acqua =

O

CH3-CH2-OH+H2O2 -> CH3-CH+2H2O



Funzioni dei perossisomi

Non solo degradazione ma 
anche sintesi di lipidi 
particolari: 

- plasmalogeno

(fosfolipide con legami insaturi) 

componente della mielina 

- acidi biliari 

(modificazione del colesterolo) 

importanti per l’assimilazione 
dei grassi nell’intestino



La biogenesi dei perossisomi

Vescicole che contengono la proteina 
Pex3p si distaccano dal Reticolo 
Endoplasmatico.

Le altre proteine dei perossisomi 
arrivano dal citoplasma grazie ad un 
peptide segnale per la localizzazione 
ai perossisomi.

Due tipi di peptide segnale: 
- breve sequenza al carbossi-
terminale della proteina (Ser-Lys-Leu 
= S-K-L) che non viene rimosso al 
termine del trasferimento della 
proteina.

- lunga sequenza all’amino-terminale 
(oltre 20 aminoacidi) che viene 
rimossa al termine del trasferimento.


