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Роль мітохондрій у нормі та при патології. 
Можливості лікування 
мітохондріальних захворювань

РЕЗЮМЕ. Мітохондрії – це органели, оточені подвійною мембраною, що складаються із зовнішньої та внутрішньої 
мембран, міжмембранного простору й матриксу. У мітохондріях відбувається безліч біохімічних процесів: синтез більшої 
частини аденозинтрифосфату, синтез жирних кислот, утворення внутрішньоклітинних активних форм кисню, антиокси-
дантний контроль, окисне фосфорилювання, окисно-відновна регуляція, термогенез, регуляція іонного (кальцію зокрема) 
гомеостазу, участь у різних біосинтетичних шляхах і багато інших, тому мітохондрії вважаються центром клітинного ме-
таболізму. Мітохондрії потребують постійного відновлення й заміни своїх компонентів для належного функціонування, 
проходять безперервні процеси поділу, злиття, мітофагії та транспорту, які визначають морфологію, якість, кількість, 
розподіл, а також функцію мітохондрій у клітинах. Патологія, пов’язана з порушенням функції мітохондрій, може бути 
спадковою та набутою. Первинні мітохондріальні захворювання можуть виникати через мутації в генах мітохондріаль-
ної та/або ядерної ДНК, що кодують білки ланцюга електронного транспорту. Вторинна мітохондріальна дисфункція 
може супроводжувати багато спадкових патологічних процесів, не пов’язаних з окисним фосфорилюванням, а також 
може бути набутою внаслідок несприятливого впливу довкілля, котрий може спричинити оксидативний стрес. Лікування 
мітохондріальних захворювань є складним завданням, оскільки на сьогодні воно практично є лише симптоматичним. 
Більшість методів терапії спрямовані або на покращення функції мітохондрій, або на лікування наслідків мітохондріальної 
дисфункції за допомогою антиоксидантів і засобів, що покращують метаболізм. На стадії досліджень перебувають генна 
терапія й інгібітори поділу мітохондрій. Надзвичайна клінічна, генетична та біохімічна мінливість первинних мітохондрі-
альних захворювань у поєднанні з невеликою кількістю пацієнтів і частою відсутністю адекватних доклінічних моделей 
обмежують визначення корисних клінічних результатів і розроблення ефективної терапії.
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ABSTRACT. Mitochondria are organelles surrounded by a double membrane consisting of outer and inner membranes, an 
intermembrane space, and a matrix. Mitochondria are involved in a variety of biochemical processes: the synthesis of most 
of the adenosine triphosphate, the synthesis of fatty acids, the formation of intracellular reactive oxygen species, antioxidant 
control, oxidative phosphorylation, redox regulation, thermogenesis, the regulation of ionic (calcium in particular) homeostasis, 
participation in various biosynthetic pathways, and many others, that is why mitochondria are considered the center of cellular 
metabolism. Mitochondria require constant renewal and replacement of their components for proper functioning and undergo 
continuous processes of fission, fusion, mitophagy, and transport that determine the morphology, quality, quantity, distribution, 
and function of mitochondria in cells. Pathology associated with mitochondrial dysfunction can be hereditary or acquired. 
Primary mitochondrial diseases can arise from mutations in mitochondrial and/or nuclear DNA genes encoding electron 
transport chain proteins. Secondary mitochondrial dysfunction can accompany many hereditary pathological processes 
unrelated to oxidative phosphorylation, and can be acquired because of adverse environmental influences that can cause 
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Мітохондрії – це високопластичні та динамічні, кри-
тично важливі для клітинного метаболізму органели. Про-
тягом останнього десятиліття роль мітохондрій вийшла за 
межі тих завдань, якими ці органели історично відомі. Не-
щодавні протеомні дослідження висвітлили надзвичайну 
складність організації мітохондріальних білків, що відоб
ражає численні та різнорідні мітохондріальні функції. 
У мітохондріях відбувається безліч біохімічних процесів: 
синтез більшої частини аденозинтрифосфату (АТФ), синтез 
жирних кислот, утворення внутрішньоклітинних активних 
форм кисню (АФК), антиоксидантний контроль, окисне 
фосфорилювання (OXPHOS), окисно-відновна регуляція, 
термогенез, регуляція іонного (кальцію (Ca2+) зокрема) 
гомеостазу, участь у різних біосинтетичних шляхах і багато 
інших, тому мітохондрії вважаються центром клітинного 
метаболізму. У мітохондріях утворюються проміжні ре-
гуляторні продукти, важливі для управління клітинними 
функціями та фенотипу, а також передавання сигналів 
фізіологічних реакцій [1, 2].

Мітохондрії мають власну ДНК (мтДНК), яка функціо-
нально координована з ядерним геномом. Для складних 
молекулярних процесів, як-от реплікація, транскрипція, 
оброблення та деградація РНК, трансляція та складання 
комплексів дихального ланцюга, що відбуваються всере-
дині мітохондрій, потрібні численні білки, які кодуються 
ядром. З іншого боку, експресія мітохондріальних генів ві-
діграє важливу роль у зв’язку між мітохондріями та ядром, 
а також сприяє регуляції фізіології клітини [1]. Мітохон-
дріальний протеом складається з понад 1200 типів білків, 
здебільшого кодованих ядерною ДНК (яДНК), з різнома-
нітними функціями, багато з яких відносно добре відомі, 
наприклад білки, що регулюють мітохондріальний біогенез 
або апоптоз, тоді як інші все ще досліджуються чи потре-
бують ідентифікації [3].

Процес змін морфології, кількості та положення мітохон-
дрій в еукаріотичних клітинах визначається як мітохондрі-
альна динаміка. Вона є необхідною для належного функ-
ціонування клітин, вироблення енергії й інших ключових 
процесів, як-от рух, диференціація, клітинний цикл, старіння 
й апоптоз. Порушення регуляції мітохондріальної динаміки 
є одним із ключових механізмів патогенезу різноманітних 
порушень і тісно пов’язані з низкою патологічних станів, 
як-от метаболічні хвороби, дисфункція імунної системи, 
нейродегенеративні розлади та рак [2].

Метою цієї роботи є вивчення ролі мітохондрій у нормі 
та при патології, а також можливостей лікування мітохондрі-
альних захворювань згідно з даними літератури.

Структура мітохондрій, мітохондріальна динаміка  
та клітинна функція

Мітохондрії потребують постійного відновлення й заміни 
своїх компонентів для належного функціонування, проходять 
безперервні процеси поділу, злиття, мітофагії та транспорту, 
які визначають морфологію, якість, кількість, розподіл, а також 
функцію мітохондрій у клітинах. Завдяки мітохондріальній 
динаміці з мітохондрій можуть бути видалені пошкоджені 
компоненти або неповноцінні одиниці можуть бути повністю 
усунені мітофагією, щоб запобігти подальшому враженню 
клітин. Підтримання балансу мітохондріальної динаміки є 
ключовим для оптимального функціонування мітохондрій 
і долі клітини. Кожен етап мітохондріальної динаміки регу-
люється каскадами сигнальних шляхів [2].

Мітохондрії – це органели, оточені подвійною мембра-
ною, що складаються із зовнішньої та внутрішньої мембран, 
міжмембранного простору й матриксу. Зовнішня мітохон-
дріальна мембрана (ЗММ) – це ліпідний бішар, який оточує 
всю мітохондрію. Вона складається з різних ліпідів і білків, 
які мають вирішальне значення для її структури та функції. 
Основними ліпідними компонентами ЗММ є фосфоліпіди, 
які становлять приблизно дві третини загального вмісту 
ліпідів мембрани. Одним із ключових призначень ЗММ 
є бар’єрна функція між мітохондріями та цитоплазмою, 
а також транспорт метаболітів й іонів у мітохондрії або 
з них. ЗММ бере участь у різноманітних внутрішньоклі-
тинних сигнальних шляхах і містить усі білки та молекули, 
що беруть участь у мітохондріальній динаміці [2].

Внутрішня мітохондріальна мембрана (ВMM) – це дуже
звивиста перетинка, яка утворює інвагінації, котрі нази-
ваються кристами та простягаються глибоко в матрикс. 
Ці кристи забезпечують більшу площу поверхні та про-
стір для матриксу, що дає змогу ефективніше здійснювати 
OXPHOS. Найважливішою із цих функцій є вироблення АТФ. 
Комплекси електрон-транспортного ланцюга, інтегровані 
у ВMM, переносять електрони з відновлених субстратів 
до молекулярного кисню. Крім того, ВMM має вирішальне 
значення для гомеостазу Ca2+, генерації та контролю виро-
блення АФК і відіграє важливу роль у регуляції апоптозу [2].

Міжмембранний простір (ММП) – найменша та найбільш 
звужена частина мітохондрій. ММП виконує різні функції, 
що робить його одним з найважливіших підкомпартментів 
у мітохондріях. ММП має широкий спектр шляхів імпорту 
білків, необхідних для підтримання мтДНК, апоптозу та про-
сторової структури білків. Окрім того, ферменти, присутні 
в цьому просторі, відповідають за каталізацію утворення 
дисульфідних зав’язків, які є ключовими для правильної 
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oxidative stress. Treatment of mitochondrial diseases is a difficult task, as it is currently practically only symptomatic. Most 
therapies are aimed either at improving mitochondrial function or at treating the consequences of mitochondrial dysfunction 
with antioxidants and agents that improve metabolism. Gene therapy and inhibitors of mitochondrial fission are under 
investigation. The extreme clinical, genetic, and biochemical variability of primary mitochondrial diseases, combined with 
the small number of patients and the frequent lack of adequate preclinical models, limit the identification of useful clinical 
outcomes and the development of effective therapies.


