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Аннотация. Митохондрии являются двумембранными органоидами эука-
риотических клеток животных и некоторых растений, грибов. Характерны 
как для автотрофов, так и  для гетеротрофов. Количество митохондрий 
в  клетке может значительно отличаться, в  зависимости от  типа клеток. 
Большее их количество находится в  клетках, выполняющих наиболее 
энергозатратные функции (например, сокращение). В клетке данные эти 
органеллы выполняют обширные функции, касающиеся окисления орга-
нических веществ и  синтеза универсального источника энергии — аде-
незинтрифосфата (АТФ). По  этой причине вся структурная организация 
митохондрий приспособлена для выполнения окислительных процессов. 
Однако, энергетическая функция — не  единственная характерная для 
митохондрий. Они также участвую в  синтезе стероидов и  нуклеиновых 
кислот, имея для этого соответствующую архитектонику. Кроме того, энер-
гия может накапливаться не  только в  виде молекул АТФ, а  также испу-
скаться во внешнюю среду в виде тепла — термофункция. В работе будут 
рассмотрены общие для всех митохондрий особенности строения. А также 
эволюционные приспособления, которые появились в них в процессе мно-
гократного усложнения. Результатом работы является подробное описа-
ние строения митохондрии, необходимое для дальнейшего глубокого по-
нимания специфики превращений, которые протекают в этих органеллах.

Ключевые слова: митохондрии, структура, архитектоника, кристы, мем-
брана.

Эволюция митохондрий

История происхождения митохондрий интересна 
тем, что это прежде всего история о паразитиче-
ских, или, вернее будет сказать, симбиотических 

отношениях. Если обычно паразит использует тело хо-
зяина, как жилища, то в данном случае ситуация обсто-
ит другим образом. Прокариоты — безъядерные клет-
ки — в процессе эволюции развивались, и со временем 
стали нуждаться в  большем количестве кислорода, 
вернее в  более эффективном его использовании. Ис-
пользовать кислород достаточно эффективно самосто-
ятельно они не  имели возможности ввиду отсутствия 

на  том этапе необходимых специфических органелл. 
Выход для прокариотических клеток появился благо-
даря существованию бактерий (прогенот). Прокари-
оты поглощали (фагоцитировали) бактерии, при этом 
не убивая их. И использовали затем в качестве окисли-
тельных центров. В  свою очередь бактерии получали 
часть пищи, поглощаемой прокариотами. Симбиоти-
ческие отношения существовали между прогенотами 
и прокариотами миллионы лет. В это время с помощью 
процесса горизонтального переноса наследственной 
информации(конъюгации) бактерии передали прока-
риотам значительную часть своего генетического мате-
риала. Так со временем появились митохондрии, утра-
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Summary. Mitochondria are two-membrane organoids of eukaryotic 
cells of animals and some plants, fungi. They are characteristic of both 
autotrophs and heterotrophs. The number of mitochondria in a cell can 
vary significantly, depending on the type of cells. Most of them are in 
cells that perform the most energy-consuming functions (for example, 
reduction). In the cell, these organelles perform extensive functions 
related to the oxidation of organic substances and the synthesis of a 
universal energy source — adenesinetriphosphate (ATP). For this 
reason, the entire structural organization of mitochondria is adapted 
to perform oxidative processes. However, the energy function is 
not the only characteristic of mitochondria. They also participate in 
the synthesis of steroids and nucleic acids, having the appropriate 
architectonics for this. In addition, energy can accumulate not only 
in the form of ATP molecules, but also be emitted into the external 
environment in the form of heat — thermal function. The paper will 
consider not only the structural features common to all mitochondria, 
but also some particulars characteristic of certain types of cells. As well 
as the evolutionary adaptations that appeared in them in the process of 
multiple complication. The result of the work is a detailed description 
of the structure of the mitochondria, which is necessary for further in-
depth understanding of the specifics of the transformations that occur 
in these organelles.
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тив способность к  самостоятельному существованию. 
Несмотря на  то, что митохондрии имеют собственную 
ДНК, они все равно используют вспомогательные бел-
ки, синтезируемые на  матрице мРНК, которая в  свою 
очередь синтезируется с  помощью уже ядерной ДНК. 
Более 95% митохондриальных белков кодируется 
ядром, что объясняется бедностью генома предше-
ственников митохондрий — прогенот.

Центральное понятие эволюции митохондрий — 
приобретение ими новой системы импорта белков, ко-
торая играет ключевую роль в  транспорте белковых 
и небелковых молекул в митохондрию и из нее. Многие 
компоненты белковой транспортной системы присут-
ствовали у общего прокариотического предка — LEGO. 
И  были заимствованы митохондриями. Мы будем рас-
сматривать эволюцию протеинового комплекса дрож-
жей Saccharomyces cerevisiae. Этот вид дрожжей лишен 
митохондриального порина (который также иногда на-
зывают зависимый от напряжения анион-селективный 
канал). Это указывает, что связывание субстрата с вто-
ричным рецептором Tom22 или с  рецептором Tom40, 
по  всей видимости, обеспечивало достаточную спец-
ифичность связываемых белков. Большое количество 
исследований показывает, что Tom20 предпочтительно 
распознает предварительную последовательность бел-
ков, тогда как для Tom70 предпочтительными являются 
митохондриальные белки-носители (MCP). Стоит отме-
тить, что самые недавние анализы протеома митохон-
дрий показали — импорт многих белков, в  том числе 
и  тех, что содержат предварительную последователь-
ность, также проходят через узнавание Tom70. Кроме 
того, некоторых обзорах существует информация о сте-
пени связывания и  видах субстратов с  рецепторами 
ATOM46 и ATOM69 в митохондриальных аппаратах три-
паносом. Хотя перечисленные рецепторы не проявля-
ют свойств строгой специфичности в выборе анализи-
руемого субстрата, все-таки некоторые предпочтения 
в  этом у  них есть. Рецепторы Tom20 и  ATOM46 отдают 
предпочтение гидрофильным белкам, содержащим 
предварительную последовательность. Рецепторы 
Tom20 у дрожжей и у растений имеют, по всей видимо-
сти, схожие функции и предпочтения в субстратах, хотя 
и  представляют разные домены. Однако, раститель-
ный Tom20 имеет обратную топологию, что показывает 
разные эволюционные пути, начинающиеся от общего 
древнего предка. В  то  же время рецепторы ATOM69 
в  митохондриях трипаносом имеет повторяющиеся 
домены ARMs, которые не  были обнаружены у  других 
представителей эукариот. Зеркальная ситуация на-
блюдается в  рецепторах Tom70, ATOM69 иOM64, кото-
рые имеют разные доменные структуры, но  при этом 
схожи в  предпочтениях к  субстрату. Все эти различия 
в  строении и  функциях рецепторов отражают слож-
ные эволюционные взаимодействия, происходящие 

на  протяжении всего филогенеза и  развития структур 
митохондриального аппарата клеток.

Общие для всех структуры

Рассмотрим общие типы мембранные структур для 
митохондрий всех тканей эукариот. Митохондрии — 
двумембранные полуавтономные органоиды, которые 
могут иметь эллиптическую, сферическую, нитевидную, 
палочковидную форму, она может изменяться с течени-
ем времени. Митохондрии имеют размеры от  0.2 до  2 
микрометров в ширину и от 2 до 10 мкм в длину. На све-
товой микроскопии имеют вид мелкого размера зерен 
и нитей.

Митохондрии, как мы уже сказали, состоят из  двух 
мембран: внутренней и  внешней, которые разделены 
межмембранным пространством. Наружная мембра-
на по  своим свойствам напоминает плазмолемму, т. к. 
обладает высокой селективной избирательностью для 
молекулярных комплексов массой до  10  000 дальтон. 
Такая проницаемость обеспечивается большим коли-
чеством рецепторов и каналов, часть из которых были 
уже рассмотрены в  предыдущем разделе. Рассмотрим 
наиболее важные, по нашему мнению, белки внешней 
мембраны. Наиболее значимым для переноса белков 
и низкомолекулярных соединений является так называ-
емый порин, или, если озвучить его полное название — 
зависимый от напряжения анионный канал (VDAC). По-
рин имеет несколько изоформ, которые соответственно 
образуют различные гетеро- и  гомополимеры. Основ-
ные функции порина — это перенос транспортной РНК 
и метаболитов через мембраны. Структура VDAC пред-
ставлена белком цилиндрической, ß-бочкообразной 
формы. Состоит из  19 антипараллельных ß-пластинок, 
которые пронизаны порами с  диаметром около 3,8 
нм. По  последним исследованиям можно увидеть, что 
N-конец порина имеет нуклеотид связывающий сайт, 
принимающий участие в  импорте транспортной РНК. 
Во время исследования митохондрий пекарских дрож-
жей S. cerevisiae было обнаружено, что при возникно-
вении мутаций в  структуре генов, кодирующих VDAC, 
ослаблялся импорт ДНК в изолированных популяциях 
дрожжей. Но ослабление, однако, было частичным. Что 
наводит на мысль о том, как порин может действовать 
во время импорта не в одиночку. С ним в тандеме в им-
порте ДНК участвует предшественник β-субъедини-
цы F1F0  АТФ-синтетазы. Он локализуется на  внешней 
мембране. Говоря о пространстве между мембранами, 
стоит упомянуть другие переносчики ДНК: Cu-связы-
вающий белок (CuBP). CuBP участвует в  проведении 
электронов через первую дыхательную цепь. Мутации 
в гене, кодирующем CuBP, приводят к снижению уров-
ня импорта ДНК. Следует сказать, что в  импорте ДНК 
и других соединений помимо перечисленных рецепто-
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ров принимают участие белки Om14 и 2-я субъедини-
ца, входящая в комплекс 3-ей дыхательной цепи. Qcr2 
входит в состав порина. Перейдем к теме импорта ДНК 
через внутреннюю мембрану, который осуществляется 
с помощью белков семьи MCF. Если точнее, с помощью 
адениннуклеотидтранслоказы (ANT). АТЕ применяется 
митохондриями для переноса большого числа кофак-
торов и  метаболитов, в  том числе для переноса АДФ. 
Примечательно, что приведенные утверждения спра-
ведливы только для митохондрий растений. У  живот-
ных связи между активностью ANT и  импортом ДНК 
не обнаружено. Для дрожжей при ингибировании ANT 
наблюдалось частичное снижение уровня импорта 
ДНК. Это косвенно указывает на  факт, что ANT явля-
ется не  единственным белком, импортирующим ДНК 
из цитозоля клетки. Еще один белок, используемый ми-
тохондриями для поглощения макромолекул — TFAM. 
Он связывается с мтДНК, а точнее с его доменом, обе-
спечивающим перенос в  митохондрии — PTD, protein 
transduction domain, а также сигналом митохондриаль-
ной локализации — MTS, matrix targeting signal.

Мы много писали о конкретных белках, которые ис-
пользуются митохондриями для своих транспортных 
нужд. Теперь поговорим о двух основных механизмах, 
используемых митохондриальными мембранами для 
узнавания субстратных единиц. Первый — узнавание 
N-концевых сигнальных последовательностей, также 
называемых отщепляемыми препоследовательностя-
ми. N-концевые последовательности можно охаракте-
ризовать большим содержанием гидрофобных фраг-
ментов и  аминокислот, заряженных положительно. 
При взаимодействии с  митохондриальной мембраной 
происходит образование амфифильной а-спирали. Та-

кая структура препоследовательности обеспечивает 
ее узнавание белками мембраны. Своим названием по-
следовательности обязаны тем, что они располагаются 
на  N-конце белка. Перед импортом в  матрикс белок 
в  цитоплазме связывается с  рядом факторов, которые 
поддерживают его в  развернутом состоянии (напри-
мер, фактор MSF). После присоединения MSF-факто-
ра белок образует еще более массивное соединение 
с  Hsp90 и  Hsp70. Связывание с  этими шаперонами 
позволяет не  случиться внезапному сворачиванию 
и  агрегации белка-предшественника. Другой способ 
импорта белка в  митохондрии не  так широко исполь-
зуется, поэтому подробнее будет рассмотрен в других 
статьях данного цикла. Ранее мы сказали о  существо-
вании рецепторов группы Tom: Tom22, Tom40 и Tom70. 
TOM расшифровывается как “транслоказный комплекс 
наружной митохондриальной мембраны” (translocase 
of outer membrane). TOM белки состоят из  больших 
доменов — цитозольного и  трансмембранного. Кроме 
того, рецептор Tom22 имеет концевой C-домен, обра-
щенный в  межмембранное пространство. Белки груп-
пы TOM обеспечивают импорт, если не подавляющего, 
то  большого количества белков, и  активно участвуют 
в транспорте митохондрий.

Данная работа была посвящена лишь небольшому 
количеству мембранных структур и входит в масштаб-
ный цикл по  изучению строения и  функций энергети-
ческих станций клетки — митохондрий. В  более позд-
них статьях мы рассмотрим вопросы импорта белка, 
их предгидролизного и  постгидролизного преобразо-
вания, сам процесс гидролиза, а также важные патоло-
гические состояния, связанные с нарушением импорта 
и обработки белков.
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