Abstrakt

Mitochondrialni FiFo ATP syntdza je klicovy enzym, ktery syntetizuje vétSinu bunééného ATP
v ramci procesu oxida¢ni fosforylace. Oxidacné-fosforylacni aparat je tzce spjat s dulezitymi
metabolickymi drdhami, a proto poruchy ATP syntazy vedou k vaznym metabolickym
onemocnénim, které se vétSinou projevuji ve velmi raném véku. V zavislosti na typu defektu
dochazi ke zménam funkce mitochondrii, které mohou ovlivnit bunéény metabolismus odliSnym
zpusobem. Cilem bakalatrské prace je shrnout dosavadni znalosti o dasledcich rtiznych poruch
mitochondridlni F1Fo ATP syntdzy pozorované u pacientd. Jsou zhodnoceny dopady téchto defektl
na funkci mitochondrii (napf. tvorbu membranového potencidlu nebo vznik reaktivnich forem

kysliku) a také na celkovy bunéény metabolismus.
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