
СинтезСинтез
 

белковбелков
 

уу
 

эукариотэукариот
 ЭндоплазматическийЭндоплазматический

 
ретикулумретикулум

 МембранныйМембранный
 

транспорттранспорт: : 
экзоцитозэкзоцитоз

 АппаратАппарат
 

ГольджиГольджи
 ОкаймленныеОкаймленные

 пузырькипузырьки
 ЛизосомыЛизосомы

ЛекцияЛекция  44



ЦиклЦикл  работыработы  рибосомырибосомы



ПространственнаяПространственная  организацияорганизация  ббиосинтезиосинтезаа  белкабелка  уу  эукариотэукариот

ССвободныевободные
 

полирибосомыполирибосомы
 

––
 

цитоплазматическиецитоплазматические
 белкибелки, , ядерныеядерные

 
белкибелки

 
ии

 
белкибелки

 
некоторыхнекоторых

 
органеллорганелл. . 

РибосомыРибосомы
 

нана
 

мембранемембране
 

((ЭПРЭПР) ) ––
 

большинствобольшинство
 мембраннымембранныхх

 
ии

 
секретируемыхсекретируемых

 
белкбелковов. . 



БиосинтезБиосинтез  секретируемыхсекретируемых  ии  мембранныхмембранных  белковбелков
БиосинтезБиосинтез

 
секретируемыхсекретируемых

 
белковбелков

 
начинаетсяначинается

 
такжетакже, , каккак

 остальныхостальных
 

––
 

нана
 

рибосомерибосоме
 

вв
 

цитозолецитозоле..

НачальныйНачальный
 

пептидпептид
 

блокируетблокирует
 

дальнейшуюдальнейшую
 

трансляциютрансляцию..

ЭлонгацияЭлонгация
 

полипептидаполипептида
 

возобновляетсявозобновляется
 

толькотолько
 

послепосле
 связываниясвязывания

 
рибосомырибосомы

 
сс

 
мембраноймембраной

 
ЭПРЭПР..

СинтезированныйСинтезированный
 

белокбелок
 

укладываетсяукладывается
 

вв
 

мембранемембране
 

илиили
 попадаетпопадает

 
вв

 
просветпросвет

 
ЭПРЭПР. . 

МембранныеМембранные
 

ии
 

секретируемыесекретируемые
 

белкибелки
 

часточасто
 

претерпеваютпретерпевают
 посттрансляционнуюпосттрансляционную

 
модификациюмодификацию

 
((гликозилированиегликозилирование

 
ии

 
дрдр.) , .) , 

котораякоторая
 

начинаетсяначинается
 

ужеуже
 

внутривнутри
 

ЭПРЭПР. . 



БиосинтезБиосинтез
 секретируемогосекретируемого

 белкабелка

ТриТри
 

стадиистадии
 

––
 

додо
 

контактаконтакта
 

сс
 

мембраноймембраной
 

((сигнальныйсигнальный
 

пептидпептид); ); 
образованиеобразование

 
комплексакомплекса

 
рибосомырибосомы

 
сс

 
транслокономтранслоконом; ; завершениезавершение

 синтезасинтеза
 

послепосле
 

контактаконтакта
 

сс
 

мембраноймембраной



БиосинтезБиосинтез  трансмембранноготрансмембранного  белкабелка



ЭЭндоплазматическаяндоплазматическая
 сетьсеть

 --  электроннаяэлектронная
 микроскопиямикроскопия

ЭндоплазматическаяЭндоплазматическая
 

сетьсеть
 

––
 

сложнаясложная
 

системасистема
 связанныхсвязанных

 
другдруг

 
сс

 
другомдругом

 
мембранныхмембранных

 
мешковмешков. . 



ГранулярнаяГранулярная  эндоплазматическаяэндоплазматическая  сетьсеть

рибосомырибосомы



ЭЭндоплазматическаяндоплазматическая
 сетьсеть

 вв  живойживой
 клеткеклетке



ЭЭндоплазматическаяндоплазматическая
 сетьсеть

 вв  живойживой
 клеткеклетке

 --  флюоресценцияфлюоресценция

ВесьВесь
 

ЭПРЭПР
 

имеетимеет
 

единоеединое
 

внутреннеевнутреннее
 

пространствопространство
 

((длядля
 

белковбелков). ). 
ДоменыДомены

 
вв

 
составесоставе

 
ЭПРЭПР: : ядернаяядерная

 
оболочкаоболочка;  ;  гладкийгладкий

 
ЭПРЭПР;;

гранулярныйгранулярный
 

ЭПРЭПР; ; тубулярнаятубулярная
 

системасистема; ; областиобласти
 

контактаконтакта
 

сс
 другимидругими

 
органелламиорганеллами..



СхемаСхема
 строениястроения

 ЭПРЭПР

МембраныМембраны
 

ЭПРЭПР
 

образуютобразуют
 

извитуюизвитую
 

сетьсеть
 

ии
 

длинныедлинные
 

тонкиетонкие
 

(50(50--
 100 100 нмнм

 
вв

 
диаметредиаметре) ) трубкитрубки. . ЧерезЧерез

 
специальныеспециальные

 
белкибелки

 
ЭПРЭПР

 контактируетконтактирует
 

сс
 

большинствомбольшинством
 

органеллорганелл.  .  



ОсновныеОсновные  функциифункции  ЭПРЭПР

БиосинтезБиосинтез
 

секретируемыхсекретируемых
 

ии
 

мембранныхмембранных
 

белковбелков
 ((гранулярныйгранулярный

 
ретикулумретикулум). ). 

БиосинтезБиосинтез
 

липидовлипидов
 

((гладкийгладкий
 

ретикулумретикулум). ). 

ПервичнаяПервичная
 

посттрансляционнаяпосттрансляционная
 

модификациямодификация
 белковбелков.  .  

РегуляцияРегуляция
 

кальциевогокальциевого
 

обменаобмена
 

((деподепо
 

ионовионов
 

СаСа++++) ) ––
 гранулярныйгранулярный

 
ии

 
гладкийгладкий

 
ретикулумретикулум, , 

специализированныйспециализированный
 

гладкийгладкий
 

ретикулумретикулум
 

((ТТ--
 системасистема) ) вв

 
мышечныхмышечных

 
клеткахклетках. . 



ГликозилированиеГликозилирование
 белкабелка

 вв  ЭПРЭПР



БиосинтезБиосинтез  липидовлипидов  вв  ЭПРЭПР



АдресацияАдресация
 белковбелков

 вв  клеткеклетке



АдресацияАдресация
 белковбелков

 вв  клеткеклетке
БелкиБелки

 
переносятсяпереносятся

 
внутривнутри

 
клеткиклетки

 
вв

 
составесоставе

 
мембранныхмембранных

 пузырьковпузырьков
 

илиили
 

отдельнымиотдельными
 

молекуламимолекулами. . ВВ
 

последнемпоследнем
 

случаеслучае
 имим

 
необходимынеобходимы

 
сигнальныесигнальные

 
последовательностипоследовательности. . 

СигнальнаяСигнальная
 

последовательностьпоследовательность
 

––
 

каккак
 

правилоправило, , располагаетсярасполагается
 нана

 
NN--концеконце, , онаона

 
можетможет

 
отщеплятьсяотщепляться

 
послепосле

 
прохожденияпрохождения

 
белкабелка

 черезчерез
 

мембранумембрану. . 

СигнальныеСигнальные
 

последовательностипоследовательности
 

узнаютсяузнаются
 

специальнымиспециальными
 рецепторамирецепторами

 
нана

 
поверхностиповерхности

 
органеллыорганеллы. . 

ДлинаДлина
 

сигнальнойсигнальной
 

последовательностипоследовательности
 

составляетсоставляет
 

отот
 

5 5 додо
 

30 30 
аминокислотаминокислот. . ОнаОна

 
можетможет

 
бытьбыть

 
гидрофильнойгидрофильной

 
ии

 гидрофобнойгидрофобной((экспортэкспорт
 

изиз
 

ядраядра, , транспорттранспорт
 

вв
 

ЭПРЭПР).).

ЗарядЗаряд
 

сигнальнойсигнальной
 

последовательностипоследовательности
 

––
 

положительныйположительный
 ((транспорттранспорт

 
вв

 
ядроядро

 
ии

 
митохондриимитохондрии) ) илиили

 
отрицательныйотрицательный

 ((транспорттранспорт
 

вв
 

ЭПРЭПР).).



ПереносПеренос
 белковбелков

 ии  мембранмембран
ВсеВсе

 
транспортируемыетранспортируемые

 
белкибелки

 
содержатсодержат

 
специальныеспециальные

 
меткиметки

 ((сигнальныесигнальные
 

последовательностипоследовательности), ), указывающиеуказывающие
 

ихих
 

конечныйконечный
 адресадрес

ПереносПеренос
 

белковбелков: : вв
 

растворимойрастворимой
 

фазефазе
 

ии
 

вв
 

видевиде
 

мембранныхмембранных
 пузырьковпузырьков. . 

МоделиМодели
 

переносапереноса
 

белковбелков: : 

1. 1. необратимыйнеобратимый
 

транспорттранспорт

2. 2. обратимыйобратимый
 

транспорттранспорт
 

((челночныйчелночный) ) 

ППереносеренос
 

белковбелков
 

вв
 

видевиде
 

мембранныхмембранных
 

пузырьковпузырьков..

ООбразованиебразование
 

транспортныхтранспортных
 

пузырьковпузырьков
 

––
 

сортировкасортировка
 

––
 

слияниеслияние
 ––

 
рециклированиерециклирование

 
белковбелков



ПереносПеренос  мембранмембран  вв  клеткеклетке



ЭндоцитозЭндоцитоз
 ии  экзоцитозэкзоцитоз

ЭкзоцитозЭкзоцитоз
 

––
 

выбросвыброс
 

секреторныхсекреторных
 

пузырьковпузырьков
 

изиз
 

клеткиклетки
 

ии
 выделениевыделение

 
ихих

 
содержимогосодержимого

 
вово

 
внешнюювнешнюю

 
средусреду. . 

ТипыТипы
 

экзоцитозаэкзоцитоза: : конститутивныйконститутивный
 

ии
 

регулируемыйрегулируемый. . 
СодержимоеСодержимое

 
экзоцитозныхэкзоцитозных

 
пузырьковпузырьков, , вв

 
основномосновном, , 

формируетсяформируется
 

вв
 

аппаратеаппарате
 

ГольджиГольджи. . 
ЭндоцитозЭндоцитоз

 
––

 
поглощениепоглощение

 
((абсорбцияабсорбция) ) белковбелков

 
ии

 
макрочастицмакрочастиц

 плазматическойплазматической
 

мембраноймембраной
 

ии
 

ихих
 

транспорттранспорт
 

внутрьвнутрь
 

клеткиклетки. . 
ЭндоцитируемыйЭндоцитируемый

 
материалматериал

 
претерпеваетпретерпевает

 
различныеразличные

 превращенияпревращения
 

внутривнутри
 

клеткиклетки. . 



АппаратАппарат
 

ГольджиГольджи, , серебрениесеребрение
 

нейроновнейронов



АппаратАппарат
 

ГольджиГольджи, , 
люминесцентнаялюминесцентная

 
микроскопиямикроскопия



АппаратАппарат
 

ГольджиГольджи: : схемасхема
 

ии
 

ЭМЭМ



СтруктураСтруктура
 аппаратааппарата

 ГольджиГольджи
ЕдиницаЕдиница

 
комплексакомплекса

 
ГольджиГольджи

 
––

 
стопкастопка

 
плоскихплоских

 
цистернцистерн

 
--

 диктиосомадиктиосома..
 

КК
 

нейней
 

примыкаютпримыкают
 

цисцис--ГольджиГольджи
 

ии
 

транстранс--ГольджиГольджи
 сетьсеть. . 

ЦистерныЦистерны
 

нене
 

имеютимеют
 

анастомозованастомозов
 

поперекпоперек
 

диктиосомыдиктиосомы..
 ХимическиеХимические

 
реакцииреакции

 
внутривнутри

 
цистернцистерн

 
различаютсяразличаются. . 

СреднийСредний
 

размерразмер
 

диктиосомыдиктиосомы
 

––
 

55--10 10 цистернцистерн. . ДиаметрДиаметр
 

––
 

околооколо
 11--3 3 мкммкм. . 

ЦистерныЦистерны
 

постояннопостоянно
 

обновляютсяобновляются
 

––
 

проксимальнаяпроксимальная
 формируетсяформируется

 
заза

 
счетсчет

 
слиянияслияния

 
пузырьковпузырьков, , приходящихприходящих

 
изиз

 ЭПРЭПР, , дистальнаядистальная
 

распадаетсяраспадается
 

заза
 

счетсчет
 

отшнуровкиотшнуровки
 

пузырьковпузырьков, , 
уходящихуходящих

 
вв

 
разныеразные

 
компартментыкомпартменты

 
ии

 
наружунаружу

 
клеткиклетки..

ДополнительныйДополнительный
 

обменобмен
 

междумежду
 

цистернамицистернами
 

внутривнутри
 

стопкистопки
 происходитпроисходит

 
сс

 
помощьюпомощью

 
транспортныхтранспортных

 
пузырьковпузырьков..

ВозможноВозможно, , чточто
 

цистерныцистерны
 

перемещаютсяперемещаются
 

вв
 

диктиосомедиктиосоме
 

попо
 меремере

 
созреваниясозревания. . 



ОсновныеОсновные
 функциифункции

 аппаратааппарата
 ГольджиГольджи

ОпытыОпыты
 

НьютраНьютра
 

ии
 

ЛеблонаЛеблона
 

(1965): (1965): интенсивноеинтенсивное
 

включениевключение
 углеводовуглеводов

 
вв

 
АГАГ

 
секретирующейсекретирующей

 
клеткиклетки

 
поджелудочнойподжелудочной

 
железыжелезы..

ПосттрасляционнаяПосттрасляционная
 

модификациямодификация
 

белковбелков; ; синтезсинтез, , отщеплениеотщепление
 ии

 
модификациямодификация

 
углеводовуглеводов: : гликозилированиегликозилирование, , 

фосфорилированиефосфорилирование, , сульфатированиесульфатирование..

ФормированиеФормирование
 

сигнальнойсигнальной
 

последовательностипоследовательности
 

молекулмолекул..

ФормированиеФормирование
 

предшественниковпредшественников
 

плазматическойплазматической
 

мембранымембраны. . 



ПоляризацияПоляризация
 внутривнутри

 диктиосомыдиктиосомы

СтроениеСтроение
 

диктиосомыдиктиосомы: : цисцис--компартменткомпартмент, , транстранс--
 компартменткомпартмент

 
ии

 
промежуточныйпромежуточный

 
компартменткомпартмент

 отличаютсяотличаются
 

спектрамиспектрами
 

основныхосновных
 

реакцийреакций..



ПоследовательностьПоследовательность
 реакцийреакций

 вв  аппаратаппаратее  ГольджиГольджи

ФосфорилированиеФосфорилирование
 

олигосахаридоволигосахаридов
 

нана
 

лизосомныхлизосомных
 

белкахбелках..

СинтезСинтез
 

глюкозоаминогликановглюкозоаминогликанов
 

––
 

длинныедлинные
 

неветвящиесяневетвящиеся
 полисахаридыполисахариды. . 

ПрисоединениеПрисоединение
 

маннозыманнозы
 

((маннозоманнозо--66--фосфатфосфат
 

––
 

адресацияадресация
 

вв
 лизосомылизосомы)).  .  

ПрисоединениеПрисоединение
 

галактозыгалактозы
 

ии
 

глюкозаминогликановглюкозаминогликанов
 

кк
 

белкамбелкам
 

––
 формированиеформирование

 
протеогликановпротеогликанов..

СульфатированиеСульфатирование
 

протеогликановпротеогликанов.  .  

ФормированиеФормирование
 

активныхактивных
 

лизосомныхлизосомных
 

ферментовферментов
 

((кислаякислая
 фосфатазафосфатаза). ). 



ПроизводныеПроизводные
 АГАГ  ––  тритри

 типатипа
 транспортныхтранспортных

 пузырьковпузырьков

ЭкзоцитозныеЭкзоцитозные
 

пузырькипузырьки
 

––
 

транспортируютсятранспортируются
 

отот
 

АГАГ
 

кк
 мембранемембране

 
ии

 
сливаютсясливаются

 
сс

 
нейней, , выделяявыделяя

 
содержимоесодержимое

 
вово

 внеклеточнуювнеклеточную
 

средусреду
 

((конститутивныйконститутивный
 

экзоцитозэкзоцитоз).).

СекреторныеСекреторные
 

пузырькипузырьки
 

––
 

накапливаютсянакапливаются
 

вв
 

цитоплазмецитоплазме; ; ихих
 слияниеслияние

 
сс

 
плазматическойплазматической

 
мембраноймембраной

 
начинаетсяначинается

 
припри

 появлениипоявлении
 

вв
 

цитоплазмецитоплазме
 

специальногоспециального
 

сигналасигнала
 ((регулируемыйрегулируемый

 
экзоцитозэкзоцитоз). ). 

ПервичныеПервичные
 

лизосомылизосомы
 

((лизосомныелизосомные
 

пузырькипузырьки) ) ––
 

содержатсодержат
 ферментыферменты

 
лизосомлизосом

 
вв

 
неактивномнеактивном

 
видевиде

 
ии

 
сливаютсясливаются

 
сс

 позднимипоздними
 

эндосомамиэндосомами. . СодержимоеСодержимое
 

лизосомлизосом
 

можетможет
 выделятьсявыделяться

 
вово

 
внешнюювнешнюю

 
средусреду

 
толькотолько

 
припри

 
гибелигибели

 
клеткиклетки. . 



ПочкованиеПочкование
 

пузырьковпузырьков



ТриТри
 основныхосновных

 типатипа
 окаймленныхокаймленных

 пузырьковпузырьков

ДляДля
 

формированияформирования
 

мембранныхмембранных
 

пузырьковпузырьков
 

малогомалого
 диаметрадиаметра

 
необходимынеобходимы

 
специальныеспециальные

 
белкибелки..



ДокованиеДокование  пузырьковпузырьков



СлияниеСлияние
 мембранмембран

 сс  помощьюпомощью
 SNARESNARE--комплкомплекексаса



ТранспортТранспорт  пузырьковпузырьков
5 5 этаповэтапов

 
переносапереноса

 
––

 
почкованиепочкование, , транспорттранспорт

 
пузырькапузырька

 
вв

 
другойдругой

 отсекотсек, , причаливаниепричаливание, , докованиедокование, , слияниеслияние
 

сс
 

акцепторнойакцепторной
 мембраноймембраной

ТранспортТранспорт
 

начинаетсяначинается
 

вв
 

эндоплазматическойэндоплазматической
 

сетисети
 ((почкованиепочкование

 
––

 
COPIICOPII) ) илиили

 
отот

 
плазматическойплазматической

 
мембранымембраны

 ((впячиваниевпячивание
 

––
 

клатринклатрин))
ПереходПереход

 
изиз

 
ЭРЭР

 
вв

 
АГАГ

 
((цисцис--компартменткомпартмент) ) ––

 
тубулотубуло--везикулярныйвезикулярный

 комплекскомплекс. . 
ПереносПеренос

 
пузырьковпузырьков

 
междумежду

 
цистернамицистернами

 
АГАГ

 
происходитпроисходит

 
сс

 помощьюпомощью
 

COPICOPI. . 
СортировкаСортировка

 
модифицированныхмодифицированных

 
белковбелков

 
происходитпроисходит

 
вв

 
транстранс--

 компартментекомпартменте
 

АГАГ. . 
ОтщеплениеОтщепление

 
пузырьковпузырьков

 
отот

 
транстранс--компартментакомпартмента

 
АГАГ

 
––

 участвуютучаствуют
 

COPI COPI ии
 

клатринклатрин
СекрецияСекреция

 
ии

 
формированиеформирование

 
эндосомэндосом

 
––

 
клатринклатрин. . 



ОбменОбмен  белковбелков  междумежду  ЭПРЭПР  ии  АГАГ



ПереносПеренос  материаламатериала  междумежду  ЭПРЭПР  ии  АГАГ
ПереносПеренос

 
междумежду

 
ЭПРЭПР

 
ии

 
АГАГ

 
осуществляетсяосуществляется

 
вв

 
видевиде

 
замкнутыхзамкнутых

 пузырьковпузырьков
 

((животныеживотные) ) илиили
 

черезчерез
 

тубулярныетубулярные
 

выростывыросты
 мембранмембран

 
((растениярастения). ). 

ЭЭтаптапыы
 

переносапереноса
 

––
 

почкованиепочкование, , антероградныйантероградный
 

транспорттранспорт
 пузырькапузырька

 
вв

 
другойдругой

 
отсекотсек, , причаливаниепричаливание, , слияниеслияние

 
сс

 акцепторнойакцепторной
 

мембраноймембраной, , разделениеразделение
 

содержимогосодержимого, , 
ретроградныйретроградный

 
транспорттранспорт

 
переносчиковпереносчиков. . 

УчастникиУчастники
 

процессапроцесса: coat protein complexes (COPI, COPII), : coat protein complexes (COPI, COPII), 
SNAREsSNAREs

 
((ssolubleoluble

 
NN--ethylmaleimideethylmaleimide--sensitivesensitive

 
factorfactor

 
aattachmentttachment

 rereceptorceptor
 

proteinsproteins)). . 

ТранспортТранспорт
 

начинаетсяначинается
 

вв
 

эндоплазматическойэндоплазматической
 

сетисети
 

вв
 специальныхспециальных

 
местахместах

 
––

 
областяхобластях

 
выходавыхода

 
((ERES), ERES), гдегде

 
нана

 мембранемембране
 

собираетсясобирается
 

комплекскомплекс
 

COPII. COPII. 

ПоПо--видимомувидимому, , существуетсуществует
 

промежуточнаяпромежуточная
 

системасистема
 перестройкиперестройки

 
пузырьковпузырьков

 
междумежду

 
ЭПРЭПР

 
ии

 
АГАГ. . 



ПромежуточныйПромежуточный
 комплекскомплекс

 междумежду
 ЭПРЭПР

 ии  АГАГ

КластерыКластеры
 

ERGIC ERGIC ии
 

местаместа
 

выходавыхода
 

изиз
 

ЭПРЭПР
 

расположенырасположены
 вблизивблизи

 
другдруг

 
другадруга

 
((наложениеналожение

 
сигналовсигналов

 
вв

 
световомсветовом

 микроскопемикроскопе))



ПереходПереход
 белковбелков

 отот  ЭПРЭПР
 кк  АГАГ

ERES ERES ––
 

участкиучастки
 

выходавыхода
 

изиз
 

ЭПРЭПР;  ERGIC ;  ERGIC ––
 

промежуточныйпромежуточный
 компартменткомпартмент; ; ciscis--GolgiGolgi

 
––

 
цисцис--компартменткомпартмент

 
АГАГ. . 

ВВ
 

переносепереносе
 

пузырьковпузырьков
 

участвуетучаствует
 

нескольконесколько
 

специальныхспециальных
 

белковбелков.  .  



ЭкзоцитозЭкзоцитоз
СекрецияСекреция

 
((каноническаяканоническая) ) ––

 
выделениевыделение

 
веществвеществ

 
изиз

 
клеткиклетки

 
сс

 помощьюпомощью
 

мембранныхмембранных
 

пузырьковпузырьков. . 

СекрецияСекреция
 

––
 

конститутивнаяконститутивная
 

((постояннаяпостоянная) ) ии
 

кальцийкальций
 зависимаязависимая

 
((регулируемаярегулируемая). ). 

МеханизмМеханизм
 

экзоцитозаэкзоцитоза: : высокоспецифическоевысокоспецифическое
 взаимодействиевзаимодействие

 
адапторныхадапторных

 
молекулмолекул, , встроенныхвстроенных

 
вв

 мембранымембраны
 

((сс
 

расходомрасходом
 

энергииэнергии
 

АТФАТФ). ). 

СтадииСтадии
 

экзоцитозаэкзоцитоза: : транспорттранспорт
 

пузырьковпузырьков; ; начальноеначальное
 прикреплениеприкрепление; ; прочноепрочное

 
прикреплениеприкрепление

 
((докованиедокование); ); слияниеслияние

 мембранмембран. . 

ПриПри
 

регулируемойрегулируемой
 

секрециисекреции
 

входвход
 

кальциякальция
 

((черезчерез
 

кальциевыекальциевые
 каналыканалы) ) стимулируетстимулирует

 
прочноепрочное

 
прикреплениеприкрепление

 
ии

 
модификациюмодификацию

 мембранмембран
 

пузырьковпузырьков. . 



ЛизосомыЛизосомы
ОткрытиеОткрытие

 
––

 
деде

 
ДювДюв, 1950, 1950--ее

 
гг..гг. . 

РазмерРазмер
 

––
 

200200--1500 1500 нмнм. . ОкруженыОкружены
 

одинарнойодинарной
 

мембраноймембраной. . 

ФерментыФерменты: : свышесвыше
 

30 30 гидролазгидролаз
 

((кислыхкислых) ) ––
 

протеазыпротеазы, , липазылипазы, , 
нуклеотидазынуклеотидазы, , полисахаридазыполисахаридазы. . 

ФункцииФункции: : фагоцитозфагоцитоз; ; аутофагоцитозаутофагоцитоз; ; эндоцитозэндоцитоз, , 
опосредованныйопосредованный

 
рецепторамирецепторами

ЦиклЦикл: : поздняяпоздняя
 

эндосомаэндосома
 

+ + первичнаяпервичная
 

лизосомализосома
 

––
 

вторичнаявторичная
 лизосомализосома

 
––

 
остаточноеостаточное

 
тельцетельце

ПатологияПатология: : дефектыдефекты
 

лизосомныхлизосомных
 

ферментовферментов
 

––
 

болезниболезни
 накоплениянакопления

 
((болезньболезнь

 
ГошеГоше); ); асбестозасбестоз

 
ии

 
силикозсиликоз

 
––

 накоплениенакопление
 

нерастворимыхнерастворимых
 

волоконволокон
 

ии
 

утечкаутечка
 

ферментовферментов



ЛизосомыЛизосомы, , ЭМЭМ



ФормированиеФормирование
 первичнойпервичной

 лизосомылизосомы
 ((позднейпоздней

 эндосомыэндосомы))



ФормированиеФормирование  вторичныхвторичных  лизосомлизосом
НачальныеНачальные

 
этапыэтапы

 
формированияформирования

 
вторичныхвторичных

 
лизосомлизосом

 изученыизучены
 

слабослабо. . ИзвестноИзвестно
 

нескольконесколько
 

путейпутей::
-- слияниеслияние

 
позднихпоздних

 
эндосомэндосом, , возникшихвозникших

 
вв

 
результатерезультате

 эндоцитозаэндоцитоза
-- формированиеформирование

 
аутофагосомаутофагосом

-- результатрезультат
 

фагоцитозафагоцитоза
 

((специализированныеспециализированные
 

клеткиклетки). ). 

ФерментыФерменты
 

((кислыекислые
 

гидролазыгидролазы) ) всегдавсегда
 

доставляютсядоставляются
 

вово
 вторичнуювторичную

 
лизосомулизосому

 
изиз

 
ЭПРЭПР

 
черезчерез

 
аппаратаппарат

 
ГольджиГольджи. . 

ФормированиеФормирование
 

вторичнойвторичной
 

лизосомылизосомы
 

происходитпроисходит
 

припри
 понижениипонижении

 
рНрН

 
((pH~5). pH~5). 

НепереваренныеНепереваренные
 

веществавещества
 

вв
 

составесоставе
 

вторичныхвторичных
 

лизосомлизосом
 иногдаиногда

 
могутмогут

 
выделятьсявыделяться

 
вв

 
результатерезультате

 
экзоцитозаэкзоцитоза. . 



ВнутриклеточноеВнутриклеточное
 

««пищеварениепищеварение»»
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