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Uvod 

• Evkaronitske organele so obdane z 
membrano. 

• Vse evkariontske celice imajo 
mitohondrije ali vsaj gene, ki izvirajo iz 
mitohondrijev. 

• Mitohondrijev je nekaj sto do nekaj 
tisoč v vsaki celici. 

• V njih poteka Krebsov cikel in 
oksidativna fosforilacija.   

• Sestavni deli mitohondrija so: 
– Zunanja membrana 

– Notranja membrana (je nagubana in 
posledično ima večjo površino)  

– matriks (v tem delu so v plazmi 
matriksa procitske (krožne) molekule 
DNK in procitski ribosomi) 

– Medmembranski prostor 



Teorija endosimbioze 
• Prvotno jo je leta 1883 predlagal Andreas Schimper. Leta 1967 jo je 

dopolnila Lynn Margulis. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

• Anaerobne bakterije (kisik je za njih toksičen) so internalizirale aerobne 
bakterije (potrebujejo kisik za preživetje). Obe sta pridobili prednost pri 
preživetju. 

 

• V simbiontskem odnosu ima vsak partner določene vloge, koristne za oba 
partnerja. Aerobna bakterija ščitit anaeroba pred toksičnim kisikom, med 
tem ko anaerob hrani in varuje aerobnega simbionta. 

 

• Končni rezultat  = celica ima organel, obdan z dvojno membrano. Notranja 
membrana izvira iz celične membrane bakterije, zunanja membrana izvira 
od gostiteljske celice. 

 

 



• Mitohondriji in skupina Rickettsia imata skupnega prednika. 

 

• Dokazi za teorijo endosimibioze: 
– Mitohondriji imajo lastno DNA (krožno) 

– Notranja membrana je bolj podobna prokariontski.  

– Mitohondriji imajo svoje ribosome, ki so prokariontskega 70S tipa.  

– Mithondriji so občutljivi na neke bakterijske inhibitorje, ki ne vplivajo na 
evkariontske celice. Npr. streptomicin, kloramfenikol, rifampicin. 

– Sinteza proteinov pri mitohondrijih se začne z N-formil metioninom, tako kot pri 
bakterijah. 

 

• Večina bakterijskih genov se je preselilo v jedro. 
– Protist Reclinomonas americana ima največji mt genom. Vse ostale mtDNA 

imajo samo del tega genoma. Drugi deli so ali prenešeni v jedro ali izbrisani.  

 

 

• Evkarionti (Metamonade), ki nimajo mitohondrijev, imajo mitohondrijske 
gene v jedru. Torej so jih z evolucijo izgubili.  

Teorija endosimbioze 



Teorija endosimbioze 

 



Funkcija  mitohondrijev 

• Krebsov ciklus:  
– Piruvat, produkt glikolize, se tvori v citoplazmi. 

– Prenese se v mitohondrijski matriks. 

– V mm se pretvori v acetil CoA.   

– Maščobne kisline se tudi prenesejo v mm in se pretvorijo v acetil CoA.  

– V Krebsovem ciklu iz acetil CoA  pridobimo CO2 in visoko energetske 
elektrone, ki so vezani na NADH in FADH2. 

• Transportna veriga elektronov:   
– NADH in FADH2 preneseta eletrone na tri proteinske komplekse, 

vsidrane v notranji membrani.  

– Vsak kompleks uporabi enegijo elektronov pri črpanju H+ ionov iz 
matriksa v medmembranski prostor.   

– Tretji kompleks prenese elektrone na kisik in tvori vodo.  

– Skozi četrti kompleks (ATPaza) H+ ioni pridejo nazaj v matriks. Pri tem 
pride do tvorbe ATP iz ADP in fosfata. 

• V rjavem maščevju potujejo protoni nazaj v matriks skozi protein 
termogenin, pri tem se sprošča toplota. 

 



Funkcija mitohondrijev 



Struktura mitohondrijskega genoma 

• Človeški mitohondrij je 16,6kb 
dolga krožna DNA. 

• 44% (G+C) 

• Verigi mtDNA sta opazno različni 
glede na razmerje baz, ki ju 
sestavljata.  

• Vodilna/težka veriga (H-strand) je 
bogata z gvaninin. 

• Druga/lahka (L-strand) je bogata s 
citozini. 

• Obe verigi nosita zapise za gene. 

• Intronov ni. 

• Gene so dobro pakirani – skoraj ni 
nekodirajočih delov razen v zanki 
D. V nekaterih primerih celo pride 
do delnega prekrivanja. 

 

• En mitohondrij ima več kopij 
mtDNA. 



Prekrivanje genov 

• MT-ATP8 in MT-ATP6 sta prepisana iz različnega bralnega 

okvirja. 

• Po transkripciji se RNA, ki nosi zapis za ATP sintazo 6, reže na 

mestu 9206 in poliadenilira. 

• Pride do tvorbe stop kodona UAA, kjer je zadnji nukleotid prvi 

nukleotid poli(A) repa. 



Razlika v velikosti med jedrnim in mitohondrijskim 

genomom 

25x mtDNA 



Geni mitohondrijev 

• Število genov: 37 
– 22 tRNA 

– 2 rRNAs 

– 13 polipeptidov.   

 

• tRNA: 60 od 64 kodonov 
kodira aminokisline. 8 tRNA 
pokriva vse aminokisline, ki 
imajo na tretjem mestu vse 
baze. 14 tRNA pokriva po dva 
kodona (purini ali pirimidini na 
tretjem mestu).  
– 8x4+14x2=60 

 

• rRNA: 16S in 12S   

 

• Proteini: vsi so sestavni deli 
elektron transportne verige. 
Zapisi za ostale proteine so v 
jedru. 

 





Replikacija 

mitohondrijske DNA 
• Replikacija se začne na H verigi. 

– Začetek replikacije H verige je na D 
zanki (OH). Iniciacija je z RNA 
začetnim oligonukleotidom, ki izhaja 
iz transkripta L verige. 

– Začetek replikacije L verige (OL) se 
odkrije, ko je nova H veriga 
približno 2/3 dokončana. Začetek 
replikacije L verige je na stari H 
verigi. OL  se odkrije, ko DNA 
polimeraza, ki sintetiziran novo H 
verigo, odmakne staro H verigo. 

– Originalna L veriga se zvije v 
zanko, ki deluje kot začetni 
oligonukleotid in replikacija L verige 
se začne.   

– Replikacija je bidirekcionalna in 
asinhrona, za razliko od jedrne 
DNA, ki se v obeh smereh 
podvojuje hkrati. 

 

 



D zanka 

• Kratko zaporedje  (1121 bp) 

• Tvori se trojni heliks. Nastaneta 

dve kopiji H verige. 

• To je kontrolna regija za večino 

replikacij in transkripcij. 



Delitev in združevanje mitohondrijev 



Genetski kod mitohondrijev 

• Genetski kod mitohondrijev je rahlo drugačen od univerzalnega koda.  

• Uporablja 4 stop kodone.  

• UGA v mitohondrijih kodira triptofan, drugače je stop kodon v 
univerzalnem kodu.   

• AUA v mitohondrijih kodira metionin namesto izolevcina.  

 

 



Mitohondrijski transkriptom 



DOI: 10.1002/wrna.1128 

 

Primarni mitohondrijski transkripti 

• Prepišejo se tri policistronske 

verige: 

– Celotna težka veriga 

– Celotna lahka veriga  

– Del težke, ki kodira rRNA 

• Model z ločili: 

– Med posameznimi transkripti so 

tRNA geni. Z izrezovanjem tRNA se 

izrežejo tudi mt mRNA 

• Variabilnost izražanja: 

– V srcu je mt mRNA 30 % totalne 

mRNA 

– V tkivih z manjšo energetsko 

zahtevnostjo pa 5 % 

• Variabilnost med posameznimi 

transkripti se doseže s: 

– Procesiranjem 

– Stabilnostjo  

– Razgradnjo 

   

http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/wrna.1128/full#fig1


Procesirane mt mRNA 

DOI: 10.1002/wrna.1128 

 

• Mt mRNA nimajo klasičnih 5‘ in 3‘ 

UTR, intronov, 5‘ metil 

gvanozinske kape ali 

modificiranih baz. 

• Večina mt mRNA se začne s start 

kodonom na 5‘koncu. (3 izjeme z 

1, 2 ali 3 nt pred startom) 

• Vse mt RNA (razen ene MT-ND6) 

imajo poli(A) rep: 

– 7 jih uporablja poli(A) rep kot del 

STOP signala. 

• V nekaterih so v 3‘UTR močne 

sekundarne strukture, ki so 

pomembne pri terminaciji sinteze 

proteinov. 

 

http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/wrna.1128/full#fig1


DOI: 10.1002/wrna.1128 

 

Male mt ncRNA  

• Male nekodirajoče RNA nastanejo iz tRNALeuUUR in tRNASerAGY . 

Frekvenca velikosti malih RNA je predstavljena z odtenki rdeče: 

zaporedje so določili iz izbranih RNA knjižnjic iz mitohondrijev 

143B osteosarkoma celic. 

http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/wrna.1128/full#fig1


DOI: 10.1002/wrna.1128 

 

Dolge mt ncRNA  

• Dolge mitohondrijske nekodirajoče RNA nastanejo iz ND5, ND6, Cyt 

b regij iz mitohondrijskih genomov – prikazano skupaj z mRNA in 

tRNA iz iste regije. 

http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/wrna.1128/full#fig1


Analiza mitohondrijske DNA 



Mitohondrijska genetika 

• Materinsko dedovanje: deduje se 
samo po materinski liniji (jajčna celica). 
Omogoča sledenje ženskih prednikov. 

  

• Mitohondriji iz spermijev (če sploh so) 
se hitro razgradijo. V redkih primerih 
se prenese tudi očetov mitohondrij. 

 

• Hitrost nastajanja novih mutacij je 10x 
hitrejša od jedrnega genoma.  mtDNA 
je vezana na notranjo membrano, kjer 
poteka oksidativna fosforilacija. 
Produkti, ROS, so zelo mutageni. 
Najhitreje pride do mutacij na zanki D. 

• Staranje se prepisuje tudi postopnemu 
zmanjšanju in izgubi mitohondrijev 
zaradi kopičenja mutacij v posameznih 
celicah. 



Analiza mitohondrijske DNA 
• Mitohondrijski genom= 16,569 bp. 

– 530 variabilnih mest pri človeku. 

• D-zanka- kontrolno mesto 
– Hipervaribilno zaporedje 1 (HVS 1) 

• 16024-16383 (360 bp). 

• 240 variabilnih mest pri HVS 1. 

• Variacija je med 0-20 bp. 

• V povprečju osebki med sabo variirajo za 8 
bp. 

– Hipervaribilno zaporedje 2 (HVS 2) 
• 73-340 (268 bp). 

• 117 variabilnih mest pri HVS 2. 

• Variacija je med 0-10 bp. 

• V povprečju osebki med sabo variirajo za 2 
bp. 

• Zakaj uporabljat HSV 1 in HSV 2? 
– So zelo variabilne. 

– Večje število kopij/celica (200-10,000). 

– Dobre za analizo majhnih ali degradiranih 
vzorcev. 

– Velike podatkovne baze s svetovnimi 
variacijami, ki se lahko uporablja za 
primerjavo in analizo. 



Mitohondrijske haploskupine 

• Haploskupina - materinska ali očetovska genetska zasnova osebka. 

– Do sedaj je definiranih 18 haploskupin. 

• Opisanih je še več dodatnih podskupin.  

• Poimenovanje skupine – zasnovano na spremembah v zapisu 
zaporedja HSV1. Lahko se uporabi tudi HSV 2  ali SNPji s celega mt 
genoma. 

– Cambridge Reference Sequence (CRS). 



  

Notes 

Add 16000 to HVS-I positions.  These are transitions from the reference sequences (indicated by "CRS") unless a base is explicitly indicated.  Positions in italics are outside the sequence reported in Tables A and B but were assayed in most samples.  

A selection of coding-region mutations is shown which can be assayed by RFLP analysis. The haplogroup U and haplogroup pre-HV mutations +12308HinfI and +11718HaeIII, respectively, require mismatched primers to generate the restriction sites.  

Note that the African L1 notation is due for revision, given recent information on the root of the human mtDNA phylogeny.  L1 is not a clade in the present scheme.  

Some indication of the level of a haplogroup in the hierarchy of haplogroups is provided by its name, as described in Richards et al. 1998 and Macaulay et al. 1999.  However, this is not always the case.  So to give an indication of the level, we use a “>” notation here.  A haplogroup with n >’s is a subclade of the first haplogroup above it in the list with n-1 >’s.  Since African L1/L2 remains to be expounded, we do not indicate the branching order there.  

The clade 126-362 is called pre-HV in the paper.  It is in fact a sub-clade within the clade pre-HV (which incorporates HV as well).  Hence it might more precisely be called (pre-HV)1.  However, at the risk of confusion, we spare the reader this grotesque construction.  

Vincent A Macaulay  
vincent@stats.gla.ac.uk  
10th September 2000  

  

Haplogroup HVS-I motif 

L1a 148 172 187 188G 189 223 230 311 320 

L1b 126 187 189 223 264 270 278 311 

L1c 129 187 189 223 278 294 311 360 

L1e 129 148 166 187 189 223 278 311 

L1f 169 187 189 223 230 278 311 327 

L2 223 278 390 

L3 223 

>L3b 124 223 278 362 

>L3d 124 223 

>L3e 223 

>M 223 

>>M1 129 189 223 249 311 

>>C 223 298 327 

>>D 223 362 

>>E 223 227 362 

>>G 017 129 223 

>>Z 185 223 224 260 298 

>N 223 

>>N1 223 

>>>N1a 147A/G 172 223 248 355 

>>>N1b 145 176G 223 

>>>N1c 223 265 

>>>I 129 223 391 

>>A 223 290 319 

>>W 223 292 

>>X 189 223 278 

>>R CRS 

>>>R1 278 311 

>>>R2 071 

>>>B 189 

>>>F 304 

>>>Y 126 231 266 

>>>JT 126 

>>>>J 069 126 

>>>>>J1 069 126 261 

>>>>>>J1a 069 126 145 231 261 

>>>>>>J1b 069 126 145 222 261 

>>>>>>>J1b1 069 126 145 172 222 261 

>>>>>J2 069 126 193 

>>>>T 126 294 

>>>>>T1 126 163 186 189 294 

>>>>>T2 126 294 304 

>>>>>T3 126 292 294 

>>>>>T4 126 294 324 

>>>>>T5 126 153 294 

>>>U CRS 

>>>>U1 249 

>>>>>U1a 189 249 

>>>>>U1b 249 327 

>>>>U2 051 129C 

>>>>U3 343 

>>>>U4 356 

>>>>U5 270 

>>>>>U5a 192 270 

>>>>>>U5a1 192 256 270 

>>>>>>>U5a1a 256 270 399 

>>>>>U5b 189 270 

>>>>>>U5b1 144 189 270 

>>>>U6 172 219 

>>>>>U6a 172 219 278 

>>>>>>U6a1 172 189 219 278 

>>>>>U6b 172 219 311 

>>>>U7 318T 

>>>>K 224 311 

>>>pre-HV CRS 

>>>>pre-HV (see note below) 126 362 

>>>>HV CRS 

>>>>>HV1 067 

>>>>>H CRS 

>>>>>V 298 

mailto:vincent@stats.gla.ac.uk
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Poreklo haploskupin 

• Evropa: H, T, U, V, X, K, N, I, J  

• Pod-Saharska Afrika: L, L1, L2, L3, L3*  

• Azija: A, B, C, D, E, F, G (C, D, E, in G pripadajo večji haploskupini 

M)  

• Ameriški domorodci: A, B, C, D, in X  

http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_H_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_T_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_U_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_V_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_X_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_K_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_N_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_I_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_J_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/w/index.php?title=Haplogroup_L_(mtDNA)&action=edit
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_L1_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_L2_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_L3_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/w/index.php?title=Haplogroup_L3*_(mtDNA)&action=edit
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_A_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_B_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_C_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_D_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/w/index.php?title=Haplogroup_E_(mtDNA)&action=edit
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_F_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/w/index.php?title=Haplogroup_G_(mtDNA)&action=edit
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_M_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_A_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_B_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_C_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_D_(mtDNA)
http://en.wikipedia.org/wiki/Haplogroup_X_(mtDNA)


 



 





Mitohondrijska 

Eva 

• Najstarejše ženske, ki  so 

vir mtDNA določene 

skupine. 

 



Velike nesreče in 

mtDNA 

• Množična grobišča v Bosni 

• 11/9 

• Letalske nesreče 

• Naravne nesreče (npr. 
tsunami) 

• Zgodovinske preiskave 



Družina Romanov 

• Vladarji Rusije vse do 1916. 

• Družino so ubili leta 1918 s 
streljanjem. 

• Skupni grob je bil odkrit leta 
1991. Najdeni so ostanki 4 
moških in 5 žensk. Vendar je 
bilo ubitih 6 žensk. 

• Poljakinja Anna Anderson je 
trdila, da je Anastasia.   

      Anastasia (1914) Anna Anderson (1926) Anastasia (1910)         Anna Anderson (1953)        Anastasia (1916) 

 

http://www.youtube.com/watch?v=ht8pj9j8ub0&feature=related
http://www.youtube.com/watch?v=jNZC3QgKmbs&feature=related


1609

3 

(C/T) 

16086 16101 

Figure 10.9, J.M. Butler (2005) Forensic DNA Typing, 2nd Edition © 2005 Elsevier Academic Press 

Anastasia in Anna Anderson 

• http://www.youtube.com/watch?v=CBXi2VwAoj8 

http://www.youtube.com/watch?v=CBXi2VwAoj8


• http://www.youtube.com/watch?v=CBXi2VwAoj8 

http://www.youtube.com/watch?v=CBXi2VwAoj8


Podatkovne baze 



MITOMAP 

 



MitoTool 

 



mitoWheel 

 



MitoMiner 

 



PhyloTree 

 



Bolezni 



Vzroki za mitohondrijske bolezni  

• Dedovanje DNA iz jedra  

 

• Dedovanje MtDNA  

 

• Kombinacija napak v mtDNA ter nDNA  

 

• Naključne napake v DNA 



Simptomi nenormalnih mitohondrijev 

Tip mitohondrijske bolezni je opredeljena glede na simptome ter 

prizadetega organa.  

• Slaba rast 

• Izguba mišične koordinacije, šibke mišice  

• Bolezni srca, jeter ali ledvic  

• Gastrointestinalne bolezni, hudo zaprtje 

• Bolezni dihal  

• Bolezni tiroidne žleze 

• Diabetes 

• Povečena nevarnost okužbe  

• Problemi z vidom in sluhom  

• Nevrološki problemi, epileptični napadi  

• Demenca 

• Zastoji v razvoju, težave z učenjem, mentalna zaostalost 

 



Heteroplazmija 
• Hetroplazmija – osebek ima več kot en 

tip mitohondrijev 

 

• Homoplazmija – samo en tip mit. 

 

• Ob delitvi celic se mitohondriji delijo 
naključno. Različe celice dobijo 
različne deleže tipov mit.  

 

• Če je en tip mit normalen drugi pa 
mutiran, je jakost simptomov v različnih 
tkivih odvisna tudi od delža obeh tipov. 

 

• Naključna razdelitev dveh tipov med 
oogenezo lahko povzroči bolezen pri 
nekaterih potomcih, pri drugih pa ne. 

 

• Heteroplazmija je lahko koristna – 
stoletniki kažejo nadpovprečno stopnjo 
heteroplazmije [Rose G, BMC 
GENOMICS 8: 293]. 

 



Resnost bolezni je 

odvisna od deleža 

mutiranih 

mitohondrijev. 

 

Tkiva, ki rabijo več 

ATP so bolj 

občutljiva. 



Mitohondrijske mutacije 

 

http://dx.doi.org/10.1016/j.bbabio.2009.09.005 



Mitochondrial mutations cause disease 
Phenotypes 

Genetske bolezni mitohondrijev 



Genetske bolezni mitohondrijev -LHON 
Leberjeva dedna optična nevropatija 

– Poimenovana po Theodore Leberju, ki 
jo je opisal leta 1871  

– Progresivna izguba vida iz centra proti 
periferiji. Običajno se začne pri  
dvajsetih letih.  

– Ponavadi se vid izgubi najprej na eno  

     oko, nato kmalu na drugem očesu.  

     Včasih istočasno.  

– Največkrat se bolezen izrazi pri mladih 
moških (85%). Ne ve se, zakaj. 

– Možnost prenosa na potomce je ~20%  
(heteroplasmija). Precej sporadičnih  
primerov. 

– Prevalenca 1:50.000 

– Večina primerov bolezni je zaradi mutacije Arg v His pri  NADH 
dehidrogenazi. Znanih je 18 mutacij, ki so vse v kodirajočem delu proteinov 
respiratorne verige. 

– Pride do odmiranja vlaken optičnih živcev.  

– Drugi simptomi: srčna aritmija, nevrološke motnje, periferne nevropatije, 
nespecifične miopatije in motnje gibanja. 



Zdravljenje LHON 

• Ni dokazanega učinkovitega zdravljenja  

• Boljše je preprečiti kot zdraviti  

– zmanjšanje kajenja in alkohola.  

– Lahko pomaga uravnana prehrana, bogata z antioksidanti (Vitamini 

A, C, in E, ter cink)  

– Uporabljajo se tudi prehrambeni dodatki (npr. Co-encim Q10) 



MERRF – mioklonična epilepsija in 

raztrganost rdečih vlaken 

Myoclonic epilepsy and ragged red fiber disease 
(MERRF).   

 

• Simptomi v CŽS:  epilepsija, gluhost, demenca.    
Nenaravne skeletne in srčne mišice. 
Nenavadni mitohondriji. 

 

• Napake pri več proteinih respiratorne verige.  

 

• Večinoma zaradi mutacije A->G tRNAlys 
(mutacija A8344G).  

 

• Enostavna diagnoza, ker se spremeni eno 
restrikcijsko mesto.  

 

• Precej variacije pri dedovanju bolezni. 

 

• Močna korelacija med % mutiranih 
mitohondrijev in resnostjo bolezni. 



Kearns-Sayre sindrom 

• Simptomi: Paraliza mišic, težave s 
srčno mišico, degeneracija mrežnice, 
epilepsije. 

 

• Zaradi večjih delecij mtDNA. Obstaja 
več variant.  

 

• Večinoma sporadično, redko dedno. 

 

• Heteroplazmija je nujna za preživetje. 



Mitohondriji in nevrodegenerativne 

bolezni 
• Približno tretjina genov, katerih mutacije so povezane z 

nevrodegeneracijo, so pomembne za funkcionirnje 

mitohondrijev. 

• Pri AD pride do opaznih sprememb v številu in morfologiji 

mitohondrijev. 

• Inhibicija respiratornih kompleksov inducira nevrodegeneracijo v 

določenih delih možganov, ki imajo določene podobnosti s 

pravimi boleznimi. 

– Nevrotoksina rotenon in MPTP, ki vplivata na kompleks 1, uničujeta 

dopaminergične nevrone in povzročata simptome, podobne 

Parkinsonovi bolezni. 

– Inhibitor sukcinat dehidrogneaze 3- nitropropionska kislina sproži 

nevrodegeneracijo v striatumu in simulira Huntingtonovo bolezen. 



 

 

 

1. Zmanjša se nivo kardiolipina in pride do strukturnih napak.   

2. Zmanjša se membranski potencial (gonilna sila sinteze ATP) in 

celična poraba kisika.  

3. Povečana oksidacija in heterogenost.  

4. Nagnjenost k oksidativnim poškodbam. 

Mitohondriji in staranje 



Skeletne mišice in staranje 


