第8章    线粒体

【教学大纲】

1. 了解线粒体的形态、大小、数目和分布。

2. 掌握线粒体的超微结构。

3. 了解线粒体的化学组成和酶的分布。

4. 掌握线粒体的主要功能。

5. 掌握线粒体的半自主性。

6. 了解线粒体的增殖、起源。

7. 了解线粒体相关疾病。

【复习纲要】
（一）线粒体的形态结构

1. 线粒体的基本性质

（1） 形态与大小  在光学显微镜下，线粒体的形态多种多样，大小也不一致。线粒体的形态与大小均与细胞的种类和细胞的生理状态密切相关。

（2）数目  线粒体的数目在不同细胞中差异很大，并且与细胞的生理功能密切相关。

（3）分布  线粒体在细胞中的分布，也因细胞形态与种类的不同而存在差异，但其分布是有一定规律性的，通常分布在细胞生理功能旺盛和需要能量较多的部位。

2. 线粒体的超微结构

电镜下，线粒体是由两层单位膜围成的封闭的囊状结构。主要由外膜、内膜、膜间隙和基质四部分组成。线粒体表面被外膜包围，里面有内膜。内外膜之间形成膜间隙；内膜向内折叠形成嵴，内膜和嵴上有基粒；嵴膜围成嵴内腔，并与膜间隙相通；嵴与嵴之间形成嵴间腔，内含基质；基质中有基质颗粒、核糖体和DNA等。

（二）线粒体的化学组成和酶的分布

1. 化学组成

线粒体的化学成分主要包括蛋白质、脂类、水以及辅酶Q、黄素单核苷酸 （FMN）、黄素腺嘌呤二核苷酸（FAD）、烟酰胺腺嘌呤二核苷酸（NAD）等。

2. 酶的分布

线粒体中约有120种酶，其中氧化还原酶约占37%，连接酶占10%，水解酶仅占9%以下，这些酶分布在线粒体的各个部分。

（三）线粒体的功能

线粒体的主要功能是对糖、脂肪、氨基酸等能源物质进行最终的氧化，并同时进行能量转换，合成ATP，作为细胞各种生命活动的能量来源。糖类等营养物质首先经过糖酵解产生丙酮酸等，这些物质进入线粒体基质中，经过分解代谢形成乙酰辅酶A，再经过三羧酸循环、电子传递和氧化磷酸化，最终生成二氧化碳和水，并产生ATP，为机体各种活动提供能量。其中糖酵解在细胞质中进行，乙酰辅酶A生成和三羧酸循环在线粒体基质中进行，电子传递和氧化磷酸化则在内膜和嵴上完成。

化学渗透假说认为，电子在经电子传递链传递过程中所释放的能量被转换成跨越内膜的H+浓度的势能，这种势能驱动氧化磷酸化反应，合成ATP。

（四）线粒体的半自主性 

线粒体是半自主性细胞器，既有自主性，又有非自主性。在基质中有环状DNA和蛋白质合成系统，但其自身合成的蛋白质种类和数量有限，仅占线粒体全部蛋白质的10%，绝大多数蛋白质是由细胞核DNA编码，在细胞质核糖体上合成的。线粒体的遗传系统受控于细胞核遗传系统，线粒体的生长和增殖受两套遗传系统共同控制。

（五）线粒体的增殖和起源

线粒体的增殖主要是通过分裂进行的，包括间壁分离、收缩分离和出芽分裂三种分裂方式。关于线粒体的起源主要有两种不同的观点，即内共生假说和非内共生假说。前者认为线粒体起源于原始真核细胞内共生的细菌，细菌与细胞间形成共生的互利关系，在长期进化的过程中逐渐演化成线粒体。后者认为真核细胞的前身是一种好氧细菌，这种细菌通过质膜内陷、扩张形成的双层膜将基因组包围其中，再逐渐分化形成线粒体。

 （六） 线粒体与疾病

线粒体异常会导致多种疾病的发生，如克山病、帕金森病、非胰岛素依赖型糖尿病等。

