
B IO LOG IE

Chap itre 1 0 : LES M ITOCHONDR IES

A. M ORPHOLOG IE

1- M icroscop ie P ho ton ique

On peut les obs erv er av ec c erta ins tra item ents c h im iques s péc if iques .

P ar obs erv at ion d 'un f ib rob las te , on v o it appara ît re une d is pos it ion épa is s e à l'in térieur du

c y top lasm e.

Les m itoc hondries ont un as pec t en form e de batonnets d '1 /2 m ic ron de d iam ètre pour 1 à 7

m ic rons de long.

Dans les hépatoc y tes , les m itoc hondries peuv ent s e trouv er au nom bre de 10-15 000 c e qui

c orres pond à 20% du v olum e c ellu la ire .

Cans c erta ins c e llu le s péc ia lis ées e lles ont une loc a lis a t ion b ien part ic u liè re . P ar ex em ple dans

les c e llu les m us c u la ires s que le t t iques e lles s ont a lignées entre les m y of ib rilles . Dans les

s perm atoz o ïdes , e lles entourent le f lage lle dans une pos it ion part ic u liè re .

2- M icroscop ie E lectron ique à T ransm ission

Ces s truc ture ont une form e ov o ïde lim itée par deux m em branes b io log iques : une m e m b ra n e

in t e rn e et une m e m b ra n e e x t e rn e . Les deux m em branes étant s éparées par un e s p a c e

in t e rm e m b ra n a ire . L 'in térieur de la m itoc hondrie es t appe lée m a t ric e m it o c h o n d ria le .

La m em brane ex terne a un rapport pro té ine/ lip ides v o is in de 1. C 'es t une m em brane très

perm éable c ar e lle pos s ède de nom breus es p o rin e s , les perm éas es qu i s ont des trans porteurs

perm ettant à n 'im porte quo i de pas s erdu m om ent que s on poids m oléc u la ire es t in férieur à 10KD .

L 'es pac e in term em brana ire a une c om pos it ion c h im ique s im ila ire à c e lle du c y top lasm e, s auf

qu 'e lle es t un peu plus ric he en protons .

La m em brane in terne a un rapport des pro té ines s ur les lip ides très d if fé rent de la m em brane

ex terne: il es t proc he de 3. Cet te m em brane pos s ède de très nom breus es proté ines . E lle

pos s ède égalem ent une perm éabilité s é lec t iv e av ec des trans porteurs s péc if iques en nom bre

lim ités . S ur le p lan lip id ique, e lle pos s ède un lip ide s péc if ique à c et te m em brane uniquem ent: la

C a rd io lip in e .

E ntre les deux m em branes , il ex is te des z ones d 'ac c o lem ent t rans ito ires qu i s ont t rès ut iles

notamm ent pour l'im porta t ion de proté ines fabriquées dans le c y top lasm e. Ce s ont des z ones de

trans it .

Dans la m atric e , qu i pos s ède une s truc ture ident ique au c y tos o l, il y a beauc oup de ribos om es

m ais qu i n 'ont pas tout à fa it la m êm e arc h itec ture (d 'A RN r) que les ribos om es c y tos o liques . O n

les appelle M it o rib o s o m e s .

I l ex is te éga lem ent des G ra in s d e n s e s qui ne s ont pas des ribos om es , il ne pos s èdent pas de

m oléc u les d 'A RN, pas de proté ines , m ais c e s ont des ac c um ula t ions d 'ions d iv a lents , e t

notamm ent de Calc ium ou enc ore de M agnés ium .



I l ex is te éga lem ent des G ra in s d e n s e s qui ne s ont pas des ribos om es , il ne pos s èdent pas de

m oléc u les d 'A RN, pas de proté ines , m ais c e s ont des ac c um ula t ions d 'ions d iv a lents , e t

notamm ent de Calc ium ou enc ore de M agnés ium .

La m atric e d 'une m itoc hondrie renferm e enc ore un autre é lém ent que l'on peut déc e ler lo rs qu 'on

la v ide: il s 'ag it d 'une m oléc u le d 'A D N c irc u la ire , c 'es t -à-d ire une m oléc u le d 'A DN qui ne pos s ède

ni début , n i f in . Dans l'es pèc e hum aine, e lle pos s ède 16000 paires de bas es . e lle n 'es t pas

as s oc iées à des h is tom es , donc pas de prés enc e d 'oc tam ères (nuc léos om es ). E n rev anc he, e lle

es t as s oc iée à d 'autres pro té ines .

Cet te m oléc u le d 'A DN es t fonc t ionne lle , c 'es t -à-d ire qu 'e lle peut fabriquer des A RNm et es A RN t

m ais d if fé rents de c eux à des t inée c y tos o lique. L 'A RNm aura b ien pour but la fabric a t ion de

proté ines .

La m itoc hondrie pos s ède donc une indépendanc e pour la fabric a t ion de c erta ines de s es

proté ines .

Toute fo is , l'in form at ion génét ique c ontenue dans c et te m oléc u le c irc u la ire d 'A DN es t as s ez

m odes te etant donné qu 'e lle ne perm et la s y nthès e que de 13 proté ines a lors qu 'une

m itoc hondrie en pos s ède env iron 500. Ces 13 proté ines que la m itoc hondrie peut s y nthét is er

indépendamm ent des ribos om es c y tos o liques s ont des pro té ines es s ent ie lles à la phy s io log ie

m itoc hondria le , e t les autres pro té ines s ont fabriquées dans le c y top lasm e de la c e llu le pu is

im portées .

L 'A DN es t c apab le de s e dupliquer, e t pas un iquem ent en P has e S de l'in terphas e: c et te

dup lic a t ion peut s e fa ire à n 'im porte que l m om ent de la v ie des la c e llu le . La M itoc hondrie es t

c ons idérée c omm e un organ ite c e llu la ire s em i-autonom e, c 'es t-à-d ire qu 'e lles peuv ent un peu

s urv iv re indépendamm ent du res te de la c e llu le .

I l peut y av o ir une ou plus ieurs c op ie de la m oléc u le d 'A DN (on peut en trouv er jus qu 'à une

d iz a ine).

La m em brane in terne de la m itoc hondrie a la part ic u larité d 'av o ir une s urfac e b ien s upérieure à la

m em brane ex terne c ar e lle pos s ède des rep lis qu i entrent à l'in térieur de la m atric e . O n parle de

c rê t e s , c lo is o n s , ou t u b u le s s u iv ant leur form e.

S i on is o le un iquem ent c et te m em brane, on peut obs erv er grâc e à une c o lora t ion négat iv e un

d if fé renc ia t ion m orpho log ique c omm e des s ortes de s phères pendues à la m em brane, de

d im ens ion 90-100A , tournées du c ôté de la m atric e . O n retrouv e c es s truc tures en très grande

quant ité à c e n iv eau: c hac une étant s éparé de 100 à 150 A .

Cet te part ic u le é lém enta ire pos s ède des proprié tés enz ym at ique A TP as ique, m ais éga lem ent la

proprié té inv ers e perm ettant la fabric a t ion d 'A TP ; C 'es t pourquo i on appelle c es s truc tures les

A T P o s o m e s .

B- PHYS IOLOG IE

1- M ise en p lace de la syn thèse d 'ATP

La fabric a t ion d 'énerg ie s e fa it par un proc es s us de res p ira t ion . I l pourra it s e fa ire par proc es s us

de ferm enta t ion , m ais c e dern ier es t indépendant des m itoc hondries .

I l y a deux phas es dans la res p ira t ion c e llu la ire :

- Une phas e h y a lo p la s m iq u e qui s e dérou le dans le Hy a lop lasm e.

- Une phas e m it o c h o n d ria le qui s e s épare en deux étapes l'une dans la m at ic e , l'au tre

dans la m em brane in terne.

Les m oléc u les organ iques peuv ent pénétrer dans un organ ism e grâc e à la d iges t ion des a lim ents

ingérés .



Les m oléc u les organ iques peuv ent pénétrer dans un organ ism e grâc e à la d iges t ion des a lim ents

ingérés .

P arm is c es a lim ents , s eu ls les pro té ines , lip ides et g luc ides s ont u t ilis ab les pour fabriquer de

l'énerg ie . Les ac ides nuc lé iques par c ontre ne s ont pas ef f ic ac es pour c et te s y nthès e.

La lip o ly s e donne des ac ides gras qu i peuv ent entrer dans la m atric e m itoc hondria le par des

trans porteurs s péc if iques et des a lc oo ls qu i s ont t rans form és en s uc res av ant d 'a lle r dans la

m itoc hondrie .

La g ly c o ly s e et la p ro t é o ly s e perm ettent de form er un c om pos é part ic u lie r, appe lé P y ru v a t e (ou

ac ide py ruv ique) u t ilis ab le dans la fabric a t ion d 'énerg ie par la c e llu le .

Dans la m atric e m itoc hondria le , il s e pas s ent des réac t ions b ioc h im iques c om plex es

c arac téris ées par:

- Un phénom ène de d é c a rb o x y la t io n av ec le py ruv ate

- e t une o x y d a t io n des ac ides gras , ou enc ore d é s h y d ro g é n a t io n des ac ides gras pour

form er des m oléc u les d 'hy drogène s ous form e H 2 .

Ces trans form at ions s e font s ous la dépendanc e d 'enz ym es c omm e la dés hy drogénas e qui

perm et l'ox y dat ion des m oléc u les organ iques .

O n ne c ons idère ens u ite p lus H 2 c omm e une m oléc u le de d ihy drogène m ais c omm e deux

protons et deux é lec trons .

Les dés hy drogénas es fonc t ionnent grâc e à leur groupem ent p ro s t h é t iq u e (s ouv ent un nuc léot ide)

qu i en font des d o n n e u rs p rim a ire s d 'é le c t ro n s .

- Certa ines , les p lus fréquentes c ar e lles ont un m eilleur rendem ent, pos s èdent c omm e

groupem ent pros thét ique la N ic o t in a m id e A d é n in e D in u c lé o t id e qui pourra pas s er de s a form e

ox y dée N A D + et ê tre rédu ite en N A D H , H +.

- D 'autres pos s èdent au n iv eau de leur groupem ent pros thét ique un nuc léot ide d if fé rent :

la F la v in e A d é n in e D in u c lé o t id e qui pourra ac c epter deux protons et deux é lec trons en pas s ant

de s on éta t ox y dé FAD à s on éta t rédu it FA DH 2 .

Ces enz ym es s ont donneurs prim aires d 'é lec trons lors que leur nuc léot ide s e trouv e s ous form e

rédu ite .

Dans la m em brane in terne des m itoc hondries s e fa it un tranfert d 'é lec trons à part ir de NADH,H +

ou de FADH 2 s ur d if fé rents t rans porteurs d 'é lec trons agenc és s e lon un ordre , en fonc t ion de leur

potent ie l d 'ox y doréduc t ion .

L 'ens em ble de c es trans porteurs d 'é lec trons es t appe lé c h a în e re s p ira t o ire de la m em brane

in terne de la m itoc hondrie . La s y nthès e de m oléc u les d 'A TP es t la c ons équenc e de c e trans fert .

2- Les d ifféren ts com p lexes de transpo rteu rs d 'é lectrons

Les trans porteurs d 'é lec trons s ont agenc és en 5 c om plex es s e lon leur potent ie l

d 'ox y doréduc t ion .

a - C o m p le x e I : N A D H -U b iq u in o n e -R é d u c t a s e

On peut éga lem ent l'appe ler NADH-Coenz ym e Q -Réduc tas e: l'Ub iqu inone porte aus s i le nom de

Coenz ym e Q .

I l es t le c om plex e le p lus v o lum ineux ; il es t fo rm é de 20 pept ides d if fé rents .

I l es t notamm ent c ons t itué de F la v o p ro t é in e s c omm e la F la v in e ou FM N (F lav ine m ono nuc lé ide)

a ins i que des proté ines FeS (Fer-S oufre) qu i s ont éga lem ent t rès im portantes .



I l es t notamm ent c ons t itué de F la v o p ro t é in e s c omm e la F la v in e ou FM N (F lav ine m ono nuc lé ide)

a ins i que des proté ines FeS (Fer-S oufre) qu i s ont éga lem ent t rès im portantes .

Les M oléc u les d 'Ub iqu inone s ont de très pet ites m oléc u les lipoph iles qu i peuv ent s e ba lader

dans la m em brane in terne des m itoc hondries . Dans c et te m em brane, la qua lité des

phos pholip ides es t ex trèm em ent im portante pour le fonc t ionnem ent des pro té ines m em brana ires .

b - C o m p le x e I I : S u c c in a t e -U b iq u in o n e -R é d u c t a s e

On l'appe lle éga lem ent S uc c inate-Coenz ym e Q -Réduc tas e.

I l es t c ons t itué de F lav oproté ines : I l pos s ède un groupem ent pros thét ique de ty pe FAD ains i que

des proté ines FeS .

O n trouv e égalem ent dans c e c om plex e des m oléc u les d 'Ub iqu inone et des phos pholip ides

m em brana ires .

c - C o m p le x e I I I : U b iq u in o n e -C y t o c h ro m e c -R é d u c t a s e

On appelle aus s i c e c om plex e le C o m p le x e -b -c 1 .

I l es t c arac téris é par la prés enc e de Cy toc hrom es b et c : c e s ont des g ly c opro té ines qu i

pos s èdent un groupem ent h è m e c 'es t-à-d ire qu i pos s ède un atom e de Fer qu i peut s e trouv er

dans s on éta t ox y dé (ion ferreux ) ou rédu it (ion ferrique).

O n trouv e dans c e Com plex e-b-c 1 des proté ines FeS , d 'autres pro té ines , des m oléc u les

d 'Ub iqu inone et un env ironnem ent lip id ique.

Ce c om plex e s e trouv e s ous une form e dim érique.

d - C o m p le x e I V : C y t o c h ro m e c -O x y d a s e

Ce c om plex e es t form e de plus ieurs c y toc hrom es av ec des groupem ent hèm es : c , a , a3 . Les

c y toc hrom es c s ont d if fé rents des c y toc hrom es c 1 du tro is ièm e c om plex e.

I l p rés ente éga lem ent la part ic u larité de c onten ir 2 ions c u iv re .

Ce c om plex e es t t rès v o lum ineux et déborde de part e t d 'autre de la m em brane.

e - C o m p le x e V : A T P S y n t h a s e o u A T P s y n t h é t a s e

C 'es t le s eu l c om plex e ident if iab le en c y toc h im ie , donc v is ib le en m ic ros c op ie photon ique.

I l s e prés ente s ous form e de pet its c ham pignons (en obs erv at ion m ic ros c op ique).

I l es t c ons t itué d 'une part ie in terne à l'in terieur de la m em brane, appe lé F ragm ent F O et une autre

part ie qu i res s ort du c ôté de la m atric e appe lé F ragm ent F 1 .

- FO es t un c ana l t ransm em brana ire c ons t itué de tro is pro té ines m ajeures (a ,b ,c ) av ec

une s toec h iom étrie de l'o rdre de 1a, 2b, 9-12c . I l c om prend égalem ent une toute pet ite pro té ine

qu i lu i es t c arac téris t ique et qu i donne s a nom enc la ture : c et te pro té ine es t s ens ib le à un

ant ib io t ique: l'O lig o m y c é n e qui b loque l'ac t iv ité du fragm ent FO . O n appelle OSCP c et te pro té ine

(P roté ine c onférant la S ens ib ilité à l'O ligom y c ène). E lle es t c ons t ituée de 90-100ac ides am inés .

- F 1 c orres pond au fragm ent c ata ly t ique: c 'es t à c e n iv eau que s e fa it la s y nthès e de

l'A TP . C 'es t la part ie enz ym at ique du c om plex e. I l es t c ons t itué de p lus ieurs un ités pro té iques :

(3)a , (3)b , (1)g , (1)d , (1)e . La s toec h iom étrie de c es s ous -un ités es t tou jours la m êm e c hez

tous les organ ism es . Les 3 b s ont les p lus im portantes c ar c 'es t à leur n iv eau que s e f ix ent

l'A DP ou l'A TP .

Les deux fragm ents FO et F 1 s ont in t im em ent liés par une pet ite pro té ine, le Fac teur F 6 .



Les deux fragm ents FO et F 1 s ont in t im em ent liés par une pet ite pro té ine, le Fac teur F 6 .

Dans les c e llu les v iv antes le pédonc u le FO es t enfou is dans la m em brane m ais lors que l'on fa it

des c o lora t ions pour ef fec tuer des obs erv at ions , il s ort un peu de la m em brane pour prendre une

form e de c ham pignon. Cés t en tous c as c e que pens ent c eta ins c y to log is tes (e t m on prof

éga lem ent. . . ).

3- Le T rajet des E lectrons

Le trans fert d 'é lec trons au n iv eau de c e c om plex e peut ê tre b loqué par un ant ib io t ique (la

M oténone).

A u n iv eau du prem ier c om plex e, les é lec trons pas s ent dans l'Ub iqu inone et s ont t ransm is au

deux ièm e c om plex e. Ce f lux es t dû à la d if fé renc e de potent ie l entre les deux c om plex es . Ce

trans fert es t c arac téris é par la réduc t ion du c om plex e réc epteur e t l'ox y dat ion du c om plex e d 'où

part l'é lec t ron.

Dans le deux ièm e c om plex e, les é lec trons peuv ent prov en ir du Com plex e I ou c e lu i-c i peut ê tre

c ourt -c irc u ité : dans c e c as , le c om plex e I I perm et l'en trée des é lec trons dans la c ha îne s ans

qu 'ils s o ient pas s és par le prem ier c om plex e.

A u n iv eau du c om plex e I I I , les é lec trons peuv ent ê tre b loqués à nouv eau dans leur t rans port par

l'an t ib io t ique A nt im y c ine A .

Dans le quatrièm e c om plex e les é lec trons pas s ent à trav ers les c y toc hrom es c , a , e t a3 ains i

que par le c u iv re éga lem ent prés ent à c e n iv eau.

A c et te étape, le Cy anure peut av o ir un ef fe t b loc ant du proc es s us de trans fert d 'é lec trons , donc

du proc es s us de res p ira t ion c e llu la ire .

P u is les é lec trons s ortent dans la m atric e m itoc hondria le et s ont c aptés par un dern ier ac c epteur

d 'é lec trons : l'ox y gène. I l v a a lors s 'as s oc ier av ec deux protons et donner une m oléc u le d 'eau. Ce

proc es s us de rec y c lage perm et de débarras s er des é lec trons dans la m atric e .

Le trans fert des é lec trons dans la m em brane in terne, qu i ne s em ble pas être t rès ut ile jus qu 'a lors

es t en fa it c oup lé en 3 endro its av ec un trans fert pro ton ique à trav ers c et te m êm e m em brane.

Ces proc es s us s e font au n iv eau des Com plex es I , I I I e t IV . A u pas s age des é lec trons dans c es

c om plex es , des pro tons trav ers ent au m êm e niv eau.

E n m oy enne, 4 pro tons peuv ent t rav ers er au pas s age des é lec trons dans le c om plex e I , a ins i

que 4 autres dans le c om plex e I I I e t enf in 2 dern iers dans le IV e c om plex e.

S i le f lux des é lec trons débute dans le prem ier c om plex e, en m oy enne 10 protons peuv ent

pas s er de la m atric e à l'es pac e in term em brana ire .

Cec i prov oque un dés équilib re entre la c onc entra t ion en protons dans la m atric e et dans l'es pac e

in term em brana ire .

C 'es t au m om ent du re tour à l'équ ilib re que le c om plex e V in terv ient :

Lors que les pro tons v eu lent re tourner dans la m atric e , ils do iv ent t rav ers er la m em brane in terne

par un c ana l, c e lu i du c om plex e V . C 'es t c e f lux pro ton ique qu i perm et la s y nthès e d 'A TP à part ir

d 'A DP et d 'un P hos phate .

I l fau t l'énerg ie pro ton ique d 'un f lux de 3 protons pour perm ett re la fabric a t ion d 'une m oléc u le

d 'A TP .

S i le t ra je t des é lec trons débute au n iv eau du deux ièm e c om plex e au lieu du prem ier, c 'es t -à-d ire

que le donneur prim aire d 'é lec trons prés ente un FAD plu tô t que NAD +, a lo rs le t rans fert de 4

protons s upp lém enta ires au n iv eau du c om plex e I n 'es t pas as s uré .



S i le t ra je t des é lec trons débute au n iv eau du deux ièm e c om plex e au lieu du prem ier, c 'es t -à-d ire

que le donneur prim aire d 'é lec trons prés ente un FAD plu tô t que NAD +, a lo rs le t rans fert de 4

protons s upp lém enta ires au n iv eau du c om plex e I n 'es t pas as s uré .

G loba lem ent, le rendem ent es t d if fé rent en fonc t ion de l'o rig ine des é lec trons dans la c ha îne.

S i le donneur prim aire d 'é lec trons pos s ède un groupem ent pros thét ique NAD +, il y a en m oy enne

form at ion de 3 m oléc u les d 'A TP alors que s 'il s 'ag it d 'un FAD , il n 'y aura s y nthès e que de 2A TP .

L 'A TP ains i fabriqué dans la m atric e m itoc hondria le v a être ut ilis é dans le c y tos o l. P our c e la il

do it s ort ir de la m itoc hondrie grâc e à un trans porteur à A TP et A DP . I l s 'ag it d 'un c otrans port de

ty pe ant iport d 'A DP et d 'A TP dans les m êm es proport ions s toec h iom étriques .

O n peut inh iber l'ac t iv ité de c e trans porteur par l'ac t ion d 'une tox ine: l'a c t ra c t y lo s id e qui em pêc he

donc l'u t ilis a t ion de l'A TP produ it .

L 'a c id e b o n g h re h iq u e es t éga lem ent un inh ib iteur qu i engendre la m ort des ind iv idus .

Le trans porteur pos s ède une haute s péc if ic ité c ar il ne perm et un iquem ent que le le t rans port de

la form e dex trog ire de l'A TP et de l'A DP .

4- Au tre fonction

Les m itoc hondries s ont des organ ites c e llu la ires où peuv ent s 'ac c um uler des ions dans c erta ins

t is s us pré ferent ie llem ent , c omm e les t is s us os s eux où le c a lc ium es t s toc k é dans les

m itoc hondries .

Les m itoc hondries peuv ent donc être un lieu d 'ac c um ula t ion de m étaux ou de gly c ogène. Ce

s toc k age s 'e f fec tue dans l'es pac e in term em brana ire et non pas dans la m atric e .

La produc t ion d 'horm ones s téro ïdes s e fa it s urtout au n iv eau du Rét ic u lum E ndoplasm ique L is s e,

m ais dans les c e llu les endoc rines , le ré t ic u lum endoplasm ique lis s e es t as s oc ié aux

m itoc hondries . I l ex is te , dans c e ty pe de c e llu les un double s y s tèm e enz ym at ique perm ettant de

fabriquer les horm ones : un s e trouv e dans le Rét ic u lum endoplasm ique lis s e et l'au tre dans les

m itoc hondries .


