Mitochondrialni onemocnéni/Porucha biogeneze
mitochondrii

V pripadé zdravého clovéka je v mladém véku Uroven energetického prisunu mitochondrii 100 %, s vékem
postupné klesd, pricemz napriklad kolem 100. roku véku (to je pomérné individualni, u kazdého to mlze byt jinak)
poklesne na Uroven, pfi niz se mohou manifestovat obtiZze. Nejcitlivéjsi tkan je mozek (poskozeni cca pfi 60% Urovni
.energetického servisu”), dale srdce (40 %), endokrinni organy a ledviny.

U ¢lovéka s mitochondridlnim onemocnénim je rliznéa distribuce mutantnich mitochondrii, coz je oznacovano jako
heteroplazmie. Tomu odpovidéa rlizna Groven energetického prisunu v rlznych Usecich tkané. Jiz v mladém véku je
vSak nizsi nez 100 % a postupné stale vlivem starnuti a pripadnou replika¢ni vyhodou mutantnich mitochondrif
klesa. Zélezi na tom, kdy a v které tkani klesne pod prah pro ni charakteristicky, pfi némz se onemocnéni projevi
poskozenim daného organu.

Mitochondridlni onemocnéni oxidativni fosforylace se tedy mohou projevit:
= jakymkoliv priznakem,

= v jakémkoliv organu,
= v jakémkoliv véku.
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