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rojen, amonyak (NH3) ve su ile kaphiydi. Bu
- ortamdak ancaeroblar yasamaktaydi. Ana-
eroblar enerji elde etmek igin oksijenden bagimsiz
mekanizmalar geligtirmislerdir. -glikoliz ve fermen-
tasyon gibi- Daha sonradan siyanobakteri adi ve-
rilen ve fotosentez mekanizmasi ile suyu molekul-
lerine parcalayarak oksijen agiga ¢ikaran canhlar
belirdi. Siycnobakterinin basarl olmasiyla, okya-
nuslar, goéller ve atmosfer bu canliyla kaplandi.
Oksijen ¢ok toksik bir madde olabilir. Fazla elekt-
ronlarn Uzerine alarak ve pek ¢ok molekulle reaksi-
yona girerek, baslangigta pek ¢ok organizma ok-
sijjen tarafindan zehirlense de, zamanla canlilar
oksijende faydalanabilecekleri sekilde evrimlesti-
ler ve metabolik agidan avontajh duruma gegtiler.

- )i'mycxmn ilk olusumunda, ilkel atmosfer hid-

Oksijen yoklugunda, viyeceklerden elde edilen
enerji ¢ok kisithydi, ¢unku fermentasyon ile ancok
laktik asit ve etanole kadar parg¢alancabiliyordu.
Oksijen varh@inda ise CO2 ve suya kadar oksitle-
nebiliyor ve ¢ok daha fazla enerji elde ediliyor.

Bu organizmalarda enetji agiga ¢ikoran mekaniz-
malar mitokondri dedigimiz orgomelde yer almak-
tadir.

YAPI

Mitokondriler, 15tk mikroskobunun aliinda goérule-
bilecek kadar buyukturler. Ortalama bir karaciger
hticresi; 1500 e yakin mitokondri bulundurur ve bu
da hucrenin %20 sine yakindir. Kas hucrelerinde
bu say1 daha da yuksektir. Okside edilecek ham-
maddelerin ¢oklugu nedeniyle yag damlalanyla
bir arada bulunurlar. Sperm kamgisinda, bitkilerin
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fotosentez yapmayon bdlimlerinde ve fotosentez
yapan bélumlerde, karanlikta enerji kaynad ola-
rak bulunurlar.

2 zarn vardr:

1. D1g geper: %50 si lipidlerden olusur, aynca baz
enzimler bulunur. Porinler sayesinde 10000 dalto-
na kadar molekullerin gegisine izin verir.

2. I¢ geper: protein/ lipid oram yuksektir (3/1). Yak-
lasik 60 degisik polipeptid icerir. Kolesterol bulun-
maz ve kardiolipin (difosfatidylglycerol) agisindan
zengindir. Gegirgenligi ¢ok azdir ve cogu molekul
gegis igin ¢zel yapilara ihtiyag duyar.

Matrix: ribozomlar bulunmaktadir. Jel yapisinda-
dir. Suda ¢dziinebilen proteinler icermektedir.

ENERJi URETIMI

Fermentasyon tamamlonmarmig glikoz yikimidir.
Oksijensiz ortamda gergeklesir ve sekerin yalmz bir
miktar enerjisi agiga ¢ikar. Oksijenli solunumda ise
glikoz tomamen yikilir. Ytksek enerijili elektronlar
ayrnlarak molekuler oksijene aktanlir. Substrattan
aynlon elektronlar zar igindeki elektron tasiyicilan
tarafindan tasinir ve buna elektron tasima sistemi
(ETS) denir.

Glikoliz

Glikoliz, iki fosfat grubunun glikoza baglonmast ile
baglar. Buna fosforilasyon denir ve sekeri aktive
eder. Seker, iki adet 3 karbonlu, tek fosfath iki mo-
lektile aynlr. Tkinci reaksiyon fosfogliseraldehidin,
1, 3-difosfogliserata dénustmudur.

NAD+ (nikotin amid adenin dinukleotid), sulbstrart-
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lan okside eden pek ¢ok enzimin koenzimidir. Bu
madde niacin adl vitaminde bulunur ve pek ¢ok
et ve sebzeden alnir. Enzim PGAL den yuksek
enerjili elektronlan alir ve NAD+ molekulune akta-
nr, bdylece NADH olusur. Bir sonraki reaksiyonda
bir fosfat grubu DPG den ADP ye aktonlir ve bir
ATP molekulli meydana gelir.

Glikoliz sonucunda 2 molekul purivik asit olusur,
her biri 3 karbondan ibarettir. Net 2 ADP ve 2
NADH molekulu olusur. Eger bu NADH molekulleri
elektronlanm bir orgonik maddeye aktanrlarsa
buna fermentasyon acdi verilir. Eger hidrojenler
elektron tasima sistemi ile bir elektron alicisina ak-
tamrlarsa da buna oksijenli solunum denir.

OKSIJENLI SOLUNUM
Krebs cemberi

Okaryotlarda Krebs mitokondrinin matriksinde
gergeklesir. Prokaryotlarda ise sitoplazmada olur.
ik agamada purivik asit 2 karbon ve 1 karbona
ayrlir. Tek karbonlu molekul bir elektronu NAD+
ya aktanr ve CO2 olarak aynlir. 2 karbonlu asetil
molekull, bir tasiyict molekul ile birlikte (koenzim
A) asetil-koenzim A y1 olusturur. Asetil-koenzim
Amin nin okzalo-asetik asit ile birlesmesi ile Krebs
baslar, koenzim A aynlir ve tekrar kullomilir. Sitrik
asit olusur. Bundan sonraki iki asamada 2 karbon
CO2'e ¢evrilir ve elektronlar 2 NAD+ molekuline
akteamhr. Aynca 1 ATP olugur. Suksinik asitten ma-
lik asite giderken elektronlar FAD'a (flavin adenin
dinukleotid) aktarilir. FAD, vitamin riboflavinden
elde edilen bir koenzimdir. Cemberin son urunu
okzalo asetik asit, yeni bir asetil KoA ile birleserek
yeniden reaksiyona girer.

Her Krebs cemberinde purivat, karbonun en fazla
oksitlenmis haline (CO2) ¢evrilir. Her glikoz icin 2
déngu gerekir. Enerjinin ¢ogu NADH ve FADH2 de
saklanir. Ve daha sonra bu enerji O2 ye aktarlr.

Elektron tagima sistemi (ETS)

Substrat seviyesinde elde edilen enerji, glikolizde
2, Krebste 2 olmak Uzere 4 ATP dir. Geri kalan
enerji ETS de agiga gikar.

Mitokondrideki elektron tasiyicilan az elektron ce-
ken molekulden, ¢ok elektron ¢eken molekule
dogru siralanmuislardir. En son alic ise oksijendir ki,
¢ok yuksek bir elektron ¢ekicidir. Krebs'te organik
molekullerden agiga c¢ikan elekironlar yuksek
enerji elektronlandir. Bunlar NADH ve FADH2 ile
tasmurlar, ETS den oktanlirlar ve tim enerjiyi ADP-
ATP gevriminde kullonular. Elektronlar ETS de iler-
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ledik¢e aciga ¢ikan enerji, protonlan matriks-
ten dis bdlume oktarmakta kullcrilir. Bu da zar bo-
yunca bir proton irtifasinin olusmasma neden olur.
ATP sentaz enziminin bu olay i¢in ¢ok uygun bir
yapist vardir. ATP sentazin merkezindeki kanal,
protonlann akisi igin bir yol olugturur. Bu proton
akist ADP nin ATP ye fosforile olmasi i¢in gerekli
enerjiyi agiga ¢ikanr. AT olusumu i¢in proton irtifa-
sinin énemi baz deneylerle ispat edilmistir. Mese-
la dinitrofenol adli madde zan protonlara gegirgen
hale getirir ve bdylece irtifa engellenmis olur.
19201 yillarda dinitrofenol "diyet hapi" olarak uy-
gulonmigtir. Bunu alan obez hastalar ATP elde
edebilmek icin surekli olarak vicut depolarnmn ok-
side etmiglerdir. Zira proton irtifast olmadcn ATP
sentezlenemez. Ve bu hap hastalann élimune se-
bep olmustur.

ETS de son tasiyici sitokrom oksidaz adi verilen bu-
yuk bir proteindir ve zom dolasarak kalon son
elektronlannda oksijene aktanlmasiru saglar.

Net ATP: 1 purivik asitten Krebs yoluyla 4 NADH,
1FADH2 ve 1 GTP agiga ¢ikar. Bu da her glikoz i¢in
8 NADH, 2FADH2, 2GTP molekull eder. Her NADH,
3 ATP; her FADH2 ise 2 ATP ye denk gelir. Okaryot-
larda sitoplazmadan mitokondriye ektanmda kul-
lonilan 2 ATP, prokaryotlarda kullanilmaz. Dolayi-
siyla toplam enerji okaryotlarda 36, prokaryotlar-
da 38 ATP dir.

Bu olay basit bir denklemle de izah edilebilir:

CeHI208 + 6 C2 + 36 ADP + 36 Pr ——
6 COe+ 6H20 + 36 ATP

MITOKONDRI GENOMU

Mitokondri genomu; kapal, dairesel, dupleks, su-
perheliks halinde DNA molekulleridir. 16.5 kilobaz
buyuklugtindedir. 22 adet tRNA ve 2 adet RNA y1
kodlar. Aynica solunum zincirinde yer alan 13 pro-
tein subyapisini da kodlar.

Mitokondrial DNA da intronlar yoktur, histonlarla
orull degildir. Cekirdek DNA sinda oldugu gibi ta-
mir mekanizmalarn yoktur. Bu nedenle mutasyon-
lar eksonlarda toplanir. Sonug olarak tir icinde po-
limorfizm oraru yukselir ve mutant fenotipler olu-
sur. Bir diger ozellik olarak mitasyon mitokondri
DNA sinda gérulmez.

Mitokondriyal RNA polimeraz enzimi nuklear DNA
da kodlanir. Ture 6zeldir. Transkriptlet tipik olgun-
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lasma reaksiyonlanna maruz kalirlar: poliadeni-
lasyon ve tRNA larda 3’ uglara CCA eklenir. Fakat
5" uglarnna "cap" eklenmez. Splicing olayl gergek-
lesmez. Replikasyonun aynntilan bilinmemekte,
fakat DNA polimeraz y enzimi ile yapimaktadr.

Mitokondrial hastaliklar:

Oksidatif fosforilasyonda yer alan kompleksleri
kodlayan genlerdeki mutasyonlar, altyapilarn ve-
ya tRNA, rRNA yapilann dedistirecedi i¢in mito-
kondrial hastaliklara yol agarlar.

Mitokondri hastaliklan anne yoluyla nesillere ak-
tanhr. Normal insan yumurtas: yoklasik 200.000 mt
DNA molekulu igerir. Spermin ¢ocuga katkisi ise
1/1000 oranindadir. Her hucrenin yuzlerce mito-
kondrisi, her mitokondrinin 5-10 kadar DNA mole-
kulu bulunur.

Hastaliklar konusunda iki énemli terim, homoplas-
mi ve heteroplasmidir. Eger bir hiicrenin igindeki
DNA lann hepsi mutant veya hepsi normal ise ho-
moplasmi; bir kismi mutant bir kismi normal ise he-
teroplasmi olarak adlandinlr.

5 bp lik delesyon bolgesi, delesyon mutasyonlarn-
nin siklikla géruldugu bolgedir. Kearns-Sayre send-
romu bu bdlgedeki delesyonlar sonucu olusur ve
bu delesyonlar 1, 3, ve 4. Komplekslerde hasara
yol agar. LHON (Lebe'nin optik néropatisi) ND4 pro-
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genomu. Kaynak 3'ten

teinin kodlondidn boélgede, adenin yerine guanin
yerlesmesi ile olusur. Bu da arjinin yerine histidine
aminoasitinin  polipeptide yerlesmesine neden
olur. ND4 proteinin kompleks 1 de yer alir. Bu has-
talik ¢ogunlukla erkeklerde gérulir ve optik sinir-
lerde dejenerasyon ile saptonir. MELAS hastahdin-
daise 3243. pozisyonda adenin yerine guanin yer-
lesmesi sonucu, Leu tRNA da degisiklik olur. Bu da
sinir sitemini, géz ve somatik organlan etkiler.
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