Matroklinni dédicnost

Matroklinni dédi¢nost je dédi¢nost, kterd je vazand na mitochondrie. Ta se pak dédi pouze po materské linii
(pouze od matky). Otcovy mitochondrie jsou spotfebovany jako energie pro spermii, aby byla schopna se dostat k
vajicku. Prebytecné otcovské mitochondrie jsou zni¢eny organismem matky.

Mitochondrie Mitachondrial
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Mitochondrie jsou organely eukaryot s kli¢ovym vyznamem v uvolfiovani - i~ il
chemické energie, v jejim prendseni a vyuziti. Vznikaji autoreprodukci.
Obsahuji malé mnozstvi specifické kruhové DNA. Mitochondridlni DNA i
plastidovd DNA maji fadu spole¢nych znak{. Obé tyto DNA jsou v danych
organeldch pritomny ve formé volné ulozenych molekul. Mitochondridlni DNA (i
ctDNA) maji strukturu cyklické dvousroubovice (opacné konce retézce
makromolekuly DNA jsou vzajemné spojeny). Takova molekula pak nema ani
zacatek, ani konec a lze ji zakreslit kruznici. Obvykle se nachazi v
mitochondridlni matrix a obcas je pripojena k vnitfni mitochondrialni membrané.

Mitochondridlni geny jsou nahlouceny tésné vedle sebe, neobsahuji intronové
useky. U mitochondrii nalézame jiné stopkodony AGA, AGG. UGA - kéduje Trp,
AUA - Met, CUA - Thr. Nejsou pritomny bilkoviny typu histon0. Probiha rychlejsi
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Geny, které jsou obsazeny v molekule mtDNA kdéduji proteiny respiracniho Matroklinni (mitochondrialni)

retézce, jednotky ATPazového komplexu, podjednotky NADH- dédi¢nost
dehydrogenazového komplexu, dva geny pro ribozomdini RNA-azu a 22
gend pro molekuly transportni RNA.

[0 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Geneticka vybava mitochondrir.
£ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Mitochondrie.

Mitochondrialni choroby

Mitochondridlni choroby jsou chronickd onemocnéni ¢asto s pozdnim ndstupem. Mohou postihovat pfimo samotné
mitochondrie a nebo ¢ast jejich genti uloZenych v jadre buriky. Molekuldrné genetickou podstatou
mitochondridlnich patologii mohou byt bud delece (oblast 5 kb dlouh& mezi geny pro ND5 - NADH-
dehydrogenazova subjednotka 5, ATPaza 8 - ATP-azova podjednotka 8) nebo bodové mutace (vétSinou ménici
smysl ¢teni kodonu - missense nebo substituce).

Onemocnéni zpusobena deleci

Kearnstiv-Sayreuv syndrom. Vyznacuje se charakteristickou progresivni externi oftalmoplegii, pigmentovou
degeneraci sitnice a srde¢nimi a cerebelarnimi obtizemi.

Onemocnéni zpusobena bodovou mutaci

LHON (Leberova HereditaIni Optickd Neuropatie). Onemocnéni je charakteristické slepotou muzi mladsich 25 let.
Penetrance choroby je 3-4krat vy$si u muzl nez u Zzen. Syndrom MELAS (Mitochondria Myopathy,
Encephalopathy, Lactic Acidosis, Stroke-like episodes). Prvni pfiznaky nastupuji mezi 5.-15. rokem Zivota jedince.
Genetickou podstatou je 1-nukleotidova substituce v genu pro tRNA leucinu (pozice 3243). Syndrom MERF
(Myoclonic Epilepsy with Ragged red Fibers). Manifestuje se u postizenych osob mezi 5.-12. rokem Zivota jedince.

0 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Mitochondrigini onemocnéni.

Odkazy
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Souvisejici ¢lanky

= Typy dédi¢nosti

= Autosomalné recesivni dédi¢nost
Autosomalné dominantni dédi¢nost
Gonosomalné recesivni dédi¢nost
Gonosomalné dominantni dédi¢nost
X-vazana dédi¢nost
Y-vézana dédi¢nost
Multifaktoridlni dédi¢nost
= Nemendelovska dédi¢nost
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