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В этой работе мы решили инициировать дискуссию, касающуюся гетерогенности митохондрий, 
предположив, что настало время создать классификацию митохондрий наподобие той, которая суще-
ствует для их прародителей – α-протеобактерий – с предложением возможного выделения митохон-
дриальных «штаммов», а может быть и видов. Мы продолжаем придерживаться линии, что митохон-
дрии являются друзьями и врагами: с одной стороны, обеспечивая клетку и организм необходимыми 
энергетическими и сигнальными молекулами, а с другой – участвуя в уничтожении клетки и орга-
низма. Текущее понимание, что деятельность митохондрий не только не ограничивается энергети-
ческой функцией, но и что эти альтернативные функции являются уникальными и незаменимыми 
в клетке, позволило говорить о сильной подчиненности всего клеточного метаболизма характерным 
функциональным проявлениям митохондрий. Митохондрии способны производить не только АТР, 
но и железосерные кластеры, стероидные гормоны, гем, активные формы кислорода и азота, при-
нимать участие в термогенезе, регулировать клеточную гибель, пролиферацию и дифференцировку, 
участвовать в детоксикации и пр. Они являются обязательным атрибутом эукариотических клеток, 
и до сих пор не было обнаружено таких эукариотических клеток, ведущих непаразитическое или не 
симбиотическое существование, в которых бы отсутствовали митохондрии. Мы считаем, что струк-
турно-функциональное внутриклеточное, межклеточное, межорганное и межвидовое разнообра-
зие митохондрий достаточно велико, чтобы иметь основания для создания митохондриальной но-
менклатуры. Аргументы для этого приводятся в данном аналитическом обзоре.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: митохондрии, бактерии, структура, гетерогенность, митохондриальная ДНК, гете-
роплазмия, болезни, фенотип, таксономия.
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ВВЕДЕНИЕ. 
МИТОХОНДРИИ КАК ОБЯЗАТЕЛЬНЫЙ 

АТРИБУТ НОРМАЛЬНОЙ 
ЭУКАРИОТИЧЕСКОЙ КЛЕТКИ

В предыдущих выпусках «Феноптоза» мы 
акцентировали внимание читателей на необ-
ходимости понимания, что митохондрии яв-

ляются ключевым элементом в управлении 
жизни и гибели не только клетки-хозяина, но 
и всего организма  [1–5]. Причем мы в оче-
редной раз подчеркиваем, что энергетическая 
функция митохондрий является важной, но не 
основной из целого ряда известных митохон-
дриальных функций  [6]. Действительно, ми-
тохондрии присутствуют практически во всех 
эукариотических клетках. Поиск амитохондри-
альных эукариотов, а их набралась некоторая 
коллекция, привел к одному непреложному 
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выводу о крайней важности этой органеллы 
для функционирования нормальной клетки. 
В  исключительных случаях, например, в эри-
троцитах млекопитающих как более продви-
нутых по сравнению с другими представите-
лями животного царства  [7], отсутствует как 
ядро, так и митохондрии, что приписывают 
исключительно утилитарной О2-переносящей 
функции этих клеток и необходимости сильно 
деформироваться, проходя через узкие капил-
ляры, чему мешает присутствие жесткого ядра. 
Кстати, у рыб и птиц в эритроцитах находят 
функционирующие ядро и митохондрии  [8]. 
Еще отметим, что предшественники красных 
кровяных клеток млекопитающих все же име-
ют митохондрии  [9], и эти клетки вместе со 
стадией энуклеации при созревании осущест-
вляют программируемое устранение своих ми-
тохондрий [10]. При этом описано четыре типа 
программируемого уничтожения митохондри-
альной популяции в клетке: асимметричное 
деление предшественника с передачей всех ми-
тохондрий в одну из делящихся клеток, ауто-
фагия (митофагия) внутри предшественника, 
выброс митохондрий из клетки в составе экзо-
сом и опосредованный перенос митохондрий в 
контактирующий с предшественником макро-
фаг через нанотрубочки [11–14]. Все остальные 
случаи существования эукариотов без мито-
хондрий описаны либо у клеток, ведущих оче-
видный паразитический образ жизни, либо у 
облигатных симбионтов (грань между которы-
ми очень трудно определить) с авторским кон-
сенсусом, что утрата митохондрий была вто-
ричной, ибо эволюционные предшественники 
этих клеток все же имели митохондрии [15, 16]. 
В этом плане постоянно шел спор, какие внут-
риклеточные структуры считать митохондрия-
ми, и какие биохимические функции надлежит 
приписать исключительно митохондриям. По-
началу почти у всех присутствовало согласие 
считать комплекс, отвечающий за образова-
ние железосерных кластеров, как единствен-
но верный признак наличия митохондрий, но 
после открытия паразитических особей среди 
флагелят Monocercomonoides  sp.  [16], у которых 
не было обнаружено признаков наличия ми-
тохондрий вместе с обнаружением цитоплаз-
матической системы, отвечающей за синтез 
железосерных  кластеров, очевидно приобре-
тенной в ходе эволюции за счет латерального 
переноса соответствующих генов от бактерий, 
этот признак не был отнесен к чисто мито-
хондриальным. Споры по этой тематике все 
продолжаются, так как есть вопросы и к мето-
дической стороне исследований, на основании 
которой было сделано утверждение об отсут-

ствии в той или иной клетке митохондриаль-
ных признаков, например, обнаружение якобы 
отсутствия митохондриальной ДНК в клетке 
динофлагелят  [17] потом было оспорено  [18]. 
Появилась теория митохондриальной редук-
тивной эволюции, в которой присутствуют 
несколько очевидных стадий  – от классиче-
ской аэробной схемы через анаэробную, затем 
гидрогенисомальную, затем митосомальную 
стадии с,  возможно, окончательной утратой 
тех митохондриальных функций, которые 
мы называем классическими  [19]. В  этом об-
зоре не ставится цель полностью разобрать 
этот вопрос, ибо широкий спектр приспо-
собленческих к внешним условиям реакций, 
и, в  частности, митохондриальных функций, 
особенно проявляющийся при паразитиче-
ских условиях, с нашей точки зрения, в оче-
редной раз подчеркивает неоспоримую важ-
ность любой из митохондриальных функций, 
которые в клетке не исчезают, а либо реализу-
ются в самой митохондрии, либо делегируются 
другим отделам клетки.

МНОЖЕСТВЕННОСТЬ 
МИТОХОНДРИАЛЬНЫХ ФУНКЦИЙ

Рассматривая многоликое функциониро-
вание митохондрий, оценка того, насколько 
важна та или иная функция из альтернативных 
энергетическим функциям митохондрий, не-
возможна, ибо все они уникальны. Например, 
синтез железосерных кластеров, без которых 
невозможно существование любой живой си-
стемы  [20], происходит именно в митохон-
дрии, равно как и синтез гема, являющегося 
необходимым и насущным элементом целого 
ряда редокс-зависимых и независимых белков, 
или синтез стероидов, без которых невозможна 
регуляция широкого спектра физиологических 
функций [6, 21]. Несомненна исключительная 
роль митохондрий в регуляции пролиферации, 
дифференцировки и гибели клетки, что ста-
вит митохондрию в центр регуляции жизнеде-
ятельности клетки. Тогда и становится ясным 
обязательное присутствие митохондрий даже 
в такой эукариотической клетке, в которой 
энергопродуцирующая функция митохондрий 
(через окислительное фосфорилирование или 
за счет редуцированной цепи переноса элек-
тронов, что наблюдается у анаэробных высших 
организмов [22]) вносит малый вклад в общую 
энергопродукцию клетки с существенным 
преобладанием гликолитического пути синте-
за АТР, что имеет место, например, в раковой 
клетке [23].
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Анализируя относительную самостоятель-
ность функционирования митохондрий, кото-
рую даже издревле дают как пример эндосим-
биотического сосуществования с клеткой  [24, 
25] с последующим развитием этой концеп-
ции  [26–29], мы в то же время отмечали ее 
«эгоистичное» поведение [2, 3, 30], из которого 
напрашивалось проведение параллели с ее эво-
люционными предшественниками, бактерия-
ми. Надо отметить, что наша точка зрения на 
внутриклеточный эгоизм митохондрии, грани-
чащий с паразитизмом, не является уникаль-
ной, и, в частности, можно привести цитату из 
обзора Roger et al. [31], касающуюся взаимоот-
ношения митохондрии и клетки: «….симбионт 
мог начать использовать ресурсы метаболитов 
хозяина как умеренный паразит, или хозяин 
и симбионт могли быть синтрофными парт-
нерами, но затем, как только хозяин получил 
доступ к запасам ATP симбионта, ассоциация, 
возможно, перешла к порабощению».

БАКТЕРИИ КАК ПРЕДШЕСТВЕННИКИ 
МИТОХОНДРИЙ

Прокариотическое происхождение мито-
хондрий находит множество подтверждений. 
До сих пор митохондрии сохраняют многие 
структурные свойства прокариотической клет-
ки, в частности, за счет наличия сопрягаю-
щей мембраны со встроенными генератора-
ми протон-движущей силы, общей структуры 
АТР-синтазной машины, кардиолипинов, 
циклической структуры ДНК и  пр. В  то же 
время бактериальная клетка сама произво-
дит все, что ей надо для жизнедеятельности, 
что отличает ее от митохондрии, зависимой 
от ядерной экспрессии большого ряда необхо-
димых белков, гены которых были делегиро-
ваны в ядерный геном. Однако существует и 
иная точка зрения, что как такового переноса 
генов не было, а было совместное редактиро-
вание двух бактериальных геномов с большим 
пулом общих генов. Кроме того, сотни вновь 
появившихся в «пришельце» генов явно воз-
никли уже в ходе эволюции [31]. Именно это, 
как мы уже указывали, позволило рассматри-
вать взаимоотношения митохондрий с остав-
шейся частью клетки как симбиотические. 
Мы еще раз подчеркиваем, что иногда взаи-
моотношения митохондрий и клетки рассмат-
риваются как крайне «эгоистические», если 
не паразитические  [2, 3, 32], учитывая несо-
впадение «интересов» митохондрий и клетки 
в условиях кризиса, наподобие того, который 
наблюдается в условиях гипоксии, когда ми-

тохондрия, неспособная к окислительному 
синтезу  АТР, начинает использовать клеточ-
ный АТР для поддержания своего мембран-
ного потенциала  [30, 32], и это поведение 
внешне кажется противоречащим «интере-
сам» клетки, находящейся в относительном 
энергетическом кризисе.

Существует точка зрения, что митохон-
дрии возникли при повышении атмосферного 
содержания кислорода на Земле и были при-
званы бороться с кислородной опасностью 
в силу того, что кислород и его производные 
обладают достаточно сильной и зачастую не-
желательной окислительной способностью, от 
которой живой системе необходима была за-
щита  [33]. Хотя надо признать, что существу-
ет и альтернативная точка зрения, основанная 
не на геологических данных, утверждающих, 
что во время внедрения в клетку кислородная 
опасность была не так велика из-за низкого 
содержания атмосферного кислорода, и вне-
дрившаяся органелла могла быть факультатив-
ным анаэробом, способным жить как с кис-
лородом, так и без него. В этом плане по мере 
постепенного повышения содержания окру-
жающего кислорода органелла адаптировала 
свой метаболизм с перестройкой на аэробную 
энергопродукцию [34].

Как мы уже отметили, напрямую делать 
сравнение митохондриального функциони-
рования с таковым у большого ряда бактерий 
неправомочно, так как в основном бактерии 
являются самодостаточными организмами, в 
то время как митохондрии, как мы уже гово-
рили, делегировали клеточному ядру органи-
зацию и саму экспрессию генов, кодирующих 
большинство своих белков. Но, основываясь 
на данных по строению геномов, мы можем 
провести некую параллель между митохондри-
ями и паразитическими бактериями  [35, 36]. 
В  целом, человек и животные населены ши-
роким спектром малоразмерных бактерий с 
сильно редуцированным геномом, например 
из филы Saccharibacteria, приспособившихся 
к паразитированию на разных типах млеко-
питающих  [37]. Надо отметить, что и парази-
тические бактерии, и митохондрии трудно или 
почти невозможно культивировать  [38, 39], 
что также дает право их сравнивать. Тут  надо 
сделать отступление и заметить, что вообще 
есть мнение, что поддается культивации всего 
лишь 1%  всех известных бактерий  [38], а для 
паразитических особей (некоторых из которых 
все же удалось культивировать  [39]) эта про-
блема особенно остра, ибо она требует тон-
кого подбора сред, идентичных содержанию 
клетки-хозяина, от которой бактерии зависят. 
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Казалось бы, культивация митохондрий доста-
точно бессмысленная вещь, однако в далеком 
прошлом попытка культивации их была осу-
ществлена, и, по утверждению авторов, она 
была достаточно успешной  [40, 41]. В настоя-
щее время, когда есть предпосылки для транс-
плантации митохондрий для лечения ряда па-
тологий  [42], идея культивации митохондрий 
уже не будет такой наивной, хотя и потребует 
очень непростых подходов, основанных на 
знаниях взаимоотношения клеточного ядра и 
митохондрий. Но, возвращаясь к аналогии ми-
тохондрий и паразитических бактерий, надо 
отметить, что в большинстве своем бактерии, 
если они и паразитируют, являются эпибион-
тами, т.е.  существуют на поверхности клетки, 
в отличие от митохондрий, которые, находясь 
внутри клетки, пользуются этим и, в частно-
сти, синтезируют в ограниченный клеточный 
объем АТР, забуферивая значения своего мем-
бранного потенциала [43, 44].

Однако есть большие группы внутри-
клеточных бактерий. Например, существует 
большой кластер работ по сравнению мито-
хондрий и риккетсий, входящих в подразделе-
ние протеобактерий. Риккетсии – это в боль-
шинстве своем облигатные эндосимбионты 
порядка Rickettsiales, часть которых населяют 
членистоногих, хотя Rickettsia prowazekii яв-
ляется паразитом, возбудителем эпидемиче-
ского сыпного тифа, крайне патогенного для 
человека. Природа облигатного внутрикле-
точного симбиоза риккетсий остается непо-
нятной. Молекулярно-биологические данные 
указывают на то, что Rickettsiales, скорее все-
го, являются прародителем митохондрий либо 
и митохондрии и Rickettsiales произошли от 
общего прародителя [45–51], при этом наблю-
дается поразительное сходство между этими 
риккетсиями и митохондриями, выражающе-
еся прежде всего в высоком сходстве в функ-
циональных профилях генов риккетсии и 
митохондрий  [45]. У  Rickettsia prowazekii даже 
был обнаружен характерный для всех мито-
хондрий ADP/АТР-антипортер  [52], который 
отсутствует у бактерий, ведущих непарази-
тический образ жизни, ибо его присутствие 
немедленно привело бы к истощению адени-
новых нуклеотидов. У  риккетсий антипортер 
обеспечивает однонаправленный транспорт 
АТР из организма-хозяина в клетку паразита 
в обмен на ADP, хотя структурная гомология 
этого антипортера с таковым у митохондрий 
отсутствует. Но при этом, хотя для риккетсий 
таксономия сохранилась, для родственных им 
митохондрий классификации и систематики 
не существует.

АНАЛИЗ МИТОХОНДРИАЛЬНОЙ 
ГЕТЕРОГЕННОСТИ. 

ВОЗМОЖНОСТЬ СУЩЕСТВОВАНИЯ 
МИТОХОНДРИАЛЬНЫХ ПОПУЛЯЦИЙ

Трехмерная организация митохондрий в 
одиночной клетке может быть представлена 
смесью продолговатых, часто разветвленных 
митохондриальных тяжей и округлых структур 
с разным соотношением этих состояний, и все 
это в целом именуется хондриомом. Указан-
ное соотношение продолговатых и округлых 
митохондриальных структур не постоянное 
и зависит от окружения, в которое попадает 
клетка. В  частности, в результате налагаемого 
извне или возникшего внутри клетки окис-
лительного стресса (т.е.  когда суммарный ре-
докс-потенциал основных компонентов, опре-
деляющий редокс-статус клетки, таких как 
глутатион, NAD(P)H и SH-группы белков, 
снижен, т.е.  эти компоненты в своем боль-
шинстве окислены) происходит расщепление 
продолговатых митохондриальных структур 
на мелкие фрагменты. И,  наоборот, в ком-
фортных условиях (когда редокс-статус клет-
ки восстанавливается) происходит объедине-
ние митохондрий в протяженные структуры. 
Все  эти превращения свидетельствуют о вы-
сокой лабильности хондриома, направленной 
на адаптацию митохондрий к условиям внеш-
ней среды, ставящей конечной целью сохра-
нить популяцию митохондрий и обеспечить 
ее эффективное функционирование в разных 
условиях. Действительно, фрагментация ми-
тохондрий при окислительном стрессе [53–56] 
выглядит логически обоснованной, увели-
чивая шанс сохранения хотя бы малой части 
популяции митохондрий в условиях окисли-
тельной опасности и возможного уничтожения 
части популяции  [57, 58]. Ранее было обозна-
чено доказанное преимущество протяженных 
митохондриальных структур, заключающееся 
в возможности равного обеспечения энергией 
всего клеточного объема  [59–63]. В  соответ-
ствии с этой концепцией энергия в разные от-
делы клетки доставляется в виде мембранного 
потенциала, который по мере необходимости 
трансформируется в энергию АТР, генериру-
емую равномерно распределенным по всем 
митохондриям АТР-синтазным комплексом. 
Мы  с полным правом можем рассуждать о 
сложной и многообразной трехмерной органи-
зации митохондриального хондриома в клетке, 
пронизывающего все клеточные компартмен-
ты, иногда включающие и ядро  [59–64], со 
своими законами по коммуникации, функци-
ям и жизненному циклу [32].
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Хотя митохондрии были открыты суще-
ственно позднее, чем были обнаружены и оха-
рактеризованы бактерии, митохондриальная 
наука развивается очень активно, с полным 
пониманием многофунциональности этой кле-
точной органеллы и вызывает необходимость 
сравнения деятельности митохондрий в клетке 
и бактерий, находящихся в своей среде обита-
ния. Проведя такое сравнения компонентов 
клетки с целыми многоклеточными организ-
мами, обладающими своей микробиотой, мы 
позволили себе отнести митохондриальную 
популяцию клетки к своеобразной организа-
ции, именуемой митобиотой, которая, как и 
микробиота, в значительной мере определяет 
функционирование клетки или организма- 
хозяина [3].

Микробиология является более древней 
наукой, чем митохондриология, и на ее заре она 
в основе рассматривала функционирование 
единого начала  – одного микроба, который 
может быть вреден для организма человека и 
животных. Только позже пришло понимание, 
что микробов существует великое множество, 
и это целый мир со своими законами борьбы 
и единства.

Сегодня, пока не произошло основанное 
на структурно-функциональных особенностях 
разделение митохондрий на разные типы, их 
разделение на основе полиморфизма мито-
хондриальной ДНК (митотипы) было сделано, 
и нами будет кратко обсуждено далее в соот-
ветствующем разделе. Однако на основании 
одного лишь параметра, а именно разницы в 
структуре митохондриальной ДНК (мтДНК), 
классификация будет ущербной, учитывая гро-
мадную гетерогенность других характеристик 
митохондрий. Гетерогенность морфологии ми-
тохондриальных структур поразительна  [65–
70], даже исключая изменение их конформации 
при изменении энергетического статуса  [71–
75]. То же самое можно сказать и про разно-
образие митохондриального функциониро-
вания, даже в пределах одного органа  [76], а 
разнообразие структур и функций митохон-
дрий в разных органах просто огромное. Мито-
хондрии кардиомиоциотов отличаются от ми-
тохондрий фибробластов или эпителиоцитов, 
да и в разных структурах мозга митохондриаль-
ная морфология существенно различна. Более 
того, в пределах одной клетки можно наблю-
дать существенную гетерогенность популяции, 
которая пока на данный момент описывается 
на основе гетерогенности функциональных 
свойств, оцениваемых по значениям транс-
мембранного потенциала [43, 44, 66].

Морфологические различия присутству-

ющих у данного биологического вида мито-
хондрий также очень масштабны, что, по-ви-
димому, отражает адаптацию данного типа 
клетки к окружающему миру  [67]. Понятно, 
что эти адаптивные приспособления митохон-
дрий не определяются адаптацией их энерго-
продуцирующих свойств, а отражают в зна-
чительной мере обеспечение митохондриями 
альтернативных функций. В качестве примера 
приведем функционирование митохондрий 
взрослой особи кольчатого червя, аскариды, 
или клеток солидной опухоли, находящихся в 
условиях гипоксии, не позволяющей осуще-
ствить полномерную активность митохондрий 
в энергетическом плане [23, 77]. При этом осо-
би сохраняют митохондриальные структуры, 
очевидно, из-за обязательности выполнения 
ими таких функций, как участие в программи-
руемой гибели клетки, синтез железосерных 
кластеров и других синтетических процессов.

Одним из побуждающих мотивов к рас-
суждению о том, что митохондрии все различ-
ны даже в пределах одной клетки, являются 
данные о трансклеточном переносе митохон-
дрий [78–83]. В последнее время эта тематика 
стала очень модной после открытия переноса 
митохондрий из стволовых и прогенитарных 
клеток в дифференцированные клетки, со-
провождающегося перестройками в клетках 
реципиентов, причем в разных направлени-
ях – от смертельных до репаративных и выжи-
вающих  [84]. Однако данные свидетельство-
вали не о массовом переносе митохондрий 
от клеток-доноров в клетки-реципиенты, а о 
переносе достаточно небольшого числа мито-
хондрий [85]. Вывод о том, что перенос очень 
небольшого числа митохондрий вызывает се-
рьезные клеточные перестройки, вынуждает 
признать, что перенесенные в другие клетки 
одиночные митохондрии в некотором аспекте 
являются особенными или «специальными», 
и чисто логически неспособными изменить 
энергетический статус клетки за счет своего 
непосредственного участия, на чем настаива-
ло большое число исследователей [86, 87]. Этот 
факт, кроме явного предположения о неэнер-
гетической роли перенесенных митохондрий, 
опять же предполагал, что перенесенная попу-
ляция митохондрий по своим функциям явно 
отлична от хозяйских митохондрий. Кроме 
того, что стало понятным, что такой межкле-
точный перенос может происходить по разным 
механизмам, была искусственно осуществлена 
приводящая к положительным эффектам мас-
совая трансплантация митохондрий в пора-
женный орган, приводящая к положительным 
эффектам, и на основе этих данных  родилась 
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концепция нового типа терапии, а именно те-
рапия при помощи трансплантации субклеточ-
ных структур, в частности митохондрий [88].

Вариабельность митохондриальных функ-
ций определяет их специфическую роль в тка-
ни, например, производство тепла в буром 
жире, производство стероидных гормонов в 
стероидогенных тканях, исключительное про-
изводство АТР для обеспечения подвижно-
сти сперматозоида и  т.п. Видимо, и в преде-
лах одиночной клетки функции митохондрий 
различны, определяя необходимость деления 
митохондриальной популяции, в частности, в 
скелетной мускулатуре, на субсарколеммаль-
ные, интерфибриллярные и околоядерные ми-
тохондрии, которые отличаются по структуре и 
функциональности [89]. Кроме внутренне пре-
допределенной вариабельности митохондрий, 
в последнее время все больше появляется под-
тверждений об усилении гетерогенности ми-
тохондрий в клетке при патологических состо-
яниях  [90], причем оценка вариабельности в 
основном происходит по измеренным функцио-
нальным параметрам  [66], хотя и производят-
ся попытки оценить структурные изменения в 
мтДНК, вызванные, в частности, не клиниче-
скими проблемами, а экспериментально соз-
данным окислительным вызовом [91].

ВАРИАБЕЛЬНОСТЬ 
МИТОХОНДРИАЛЬНОЙ ДНК

Попытки рассмотрения вариабельности 
митохондриальной биохимии в основном сво-
дятся к изучению вариабельности митохондри-
альной  ДНК, взяв в качестве эталона мтДНК 
дикого типа, хотя ее однотипность еще пред-
стоит доказать, учитывая возможные модифи-
кации в известных митохондриальных генах. 
Была доказана не только высокая вариабель-
ность мтДНК у разных биологических видов 
(наличие разных митотипов, которые будут 
обсуждаться ниже), в частности, у млекопи-
тающих, но и отмечена внутривидовая вариа-
бельность, разобранная на примерах митохон-
дриальных геномов Homo sapiens, Bos taurus, Sus 
scrofa и Canis familiaris  [92]. При этом пока ис-
ключается рассмотрение структуры некодирую-
щего участка мтДНК, идентичность или вариа-
бельность которого еще надлежит разобрать.

Достаточно широко признано, что увели-
чение вариабельности мтДНК является при-
чиной внутриклеточной гетерогенности ми-
тохондрий, т.е. сопряженной с разделением их 
на субпопуляции [93] с конечным результатом 
или лучше сказать ассоциацией возникнове-

ния патологического фенотипа  [94], который 
наступает при превышении определенных зна-
чений соотношения «патологических» форм 
мтДНК к дикому типу [95].

Вариабельность мтДНК включает в себя 
как точечные изменения структуры, так и се-
рьезные изменения генома, выражающиеся в 
отсутствии достаточно длинного участка ге-
нома (делеции) или приобретении дополни-
тельных участков, которые чаще всего реа-
лизуются в копировании отдельных участков 
генома (дупликации).

Хотя общепринятым и превалирующим 
является утверждение, что делеции, дуплика-
ции и точечные мутации в молекуле мтДНК 
являются причинами митохондриальных бо-
лезней [96–102], нам кажется, что это утверж-
дение несколько сильное, ибо если и можно 
в какой-то мере согласиться с этим в случа-
ях мутаций, то когда речь заходит о связи де-
леций мтДНК и митохондриальных патоло-
гий,  – тут налицо лишь ассоциативная связь, 
т.е. присутствие разных делетированных форм 
мтДНК сопровождает то или иное заболева-
ние. Давайте проведем аналогичную параллель 
с таким бактериальным заражением, которое 
определяет развитие и сопровождает течение 
той или иной болезни. Например, присут-
ствие непатогенных форм E. coli в кишечнике 
человека является нормальным, а вот появле-
ние патогенных форм той же бактерии (или, 
например, бактериальных персистеров), име-
нуемых штаммами и отличающихся от непа-
тогенной формы не больше, чем существуют 
различия между разными структурами мтДНК, 
приводит к фенотипическим проявлениям па-
тологического состояния.

Наше предложение сводится к тому, что, 
в принципе, мы должны принять наличие 
«штаммов», а может быть, и видов митохон-
дрий, в частности, учитывая зависимость сте-
пени отклонения мтДНК, находящейся в той 
или иной митохондрии, от так называемой 
«стандартной» структуры. Мешает такому рас-
смотрению обыденное представление, что в 
нормальной клетке присутствует однотипная 
копия мтДНК, и, если происходят изменения 
в структуре этой молекулы, они, в принципе, 
патогенны, хотя и выражение этой патоген-
ности происходит на стадии, когда соотно-
шение «патогенной» формы к «дикотипной» 
(высокая степень гетероплазмии) превышает 
определенный порог, вызывая фенотипиче-
ские проявления патологии. Эти воззрения, 
в принципе, не совсем верны, ибо гетеро-
плазмия имеет место и в норме  [103], и при-
нятие постоянного сосуществования наряду 
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с признанной «стандартной» копией мтДНК 
другой, измененной копии является основой 
для рассмот рения независимого существования 
таких копий. В этом плане наши воззрения не 
являются новыми, ибо признано существо-
вание типов мтДНК (митотипов или гапло-
типов), отражающих высокую степень поли-
морфизма мтДНК, которая в некоторой мере 
систематизирована с выделением у человека до 
5000 митотипов по всему земному шару [104]. 
Было построено филогенетическое дерево ми-
тохондрий человека, в котором существуют 
гаплотипы и гаплогруппы, которые, условно 
говоря, можно было представить как листья 
и точки ветвления дерева на основе сходства 
митогеномов. Это типирование мтДНК ста-
вило целью раскрыть происхождение той или 
иной популяции и ее генетическую структуру, 
в конечном итоге позволяющую классифици-
ровать около 40 гаплогрупп мтДНК, распреде-
ленных у людей разных наций и населяющих 
разные географические области [105, 106].

Для предположения независимого суще-
ствования митотипов несущественным яв-
ляется соотношение разных копий мтДНК в 
клетке, ибо оно существенно лишь для фено-
типа, возникающего при доминировании «не-
стандартной» копии. Мы не будем углубляться 
в механизмы изменения этого соотношения, 
выражающиеся в непонятном по механизму 
принципе сегрегации митохондрий или узкого 
бутылочного горлышка, но можем предполо-
жить участие также непонятного по механизму 
асимметрического распределения биологиче-
ских структур. Такая асимметрия была описана 
как при делении бактериальной клетки  [107], 
так и для распределения митохондрий между 
материнской дрожжевой клеткой и дочерней 
почкой  [108], и для распределения митохон-
дрий при делении стволовой клетки, и анализ 
асимметрического деления был проведен нами 
ранее [109]. Это позволяет предположить асим-
метрическое распределения копий мтДНК при 
репликации митохондрий и клеток, хотя это не 
выходит из разряда спекуляций.

Основной вопрос: а нужна ли такая систе-
матика митохондрий? Мы снова апеллируем к 
бактериальной систематике, которая была со-
здана и в какой-то мере подвергается критике, 
что характерно для всех систематиков и эволю-
ционных биологов. Что дала такая систематика 
для бактерий, да и не только для них? Прежде 
всего, это позволило сделать некоторые выво-
ды о ходе эволюции того или иного биологи-
ческого объекта. Такая систематика (хотя пока 
непонятно, на чем она должна быть основана 
для митохондрий, и мы не даем предложений, 

кроме пожелания инициации дискуссии на 
эту тему) поможет решить вопрос о прароди-
теле или прародителях (при подтверждении 
слишком сильной дивергенции митохондрий 
их может быть много). Вопрос второй  – на-
сколько симбиотичным нужно считать нали-
чие в наших клетках митохондрий? Кто они: 
активные и очень нужные элементы (это вроде 
бы доказано, хотя элементы проявления ми-
тохондриального «эгоизма» очевидны) и/или 
находящиеся в общей даже нормальной попу-
ляции «спящие» враги, которые могут «про-
снуться» и запустить уничтожение системы? 
Именно поэтому эту работу мы публикуем в 
выпуске «Феноптоза», а аргументация, что 
митохондрии являются активными участни-
ками феноптической гибели организма, нами 
давалась ранее [1].

Нет сомнений, что достаточно легко мож-
но согласиться с организацией митохондри-
альной номенклатуры у разных биологических 
видов. Гораздо сложнее будет применить ее на 
организменном, органном и внутриклеточном 
уровнях. Пока мы не используем для мито-
хондрий устоявшиеся для бактерий термины: 
типы, виды, штаммы, таксономия, но если со-
гласие с традиционными биологическими си-
стематиками в каком-то виде будет найдено, то 
мы сможем прийти к более сильным утвержде-
ниям и избирательным действиям по работе с 
каждым членом митохондриальной популя-
ции, которые проявляют нежелательные для 
организма действия. Пока же без определения 
митохондриальной номенклатуры мы пря-
чем свое нежелание и неумение ее провести 
за терминами «митохондриальное разнообра-
зие», «гетерогенность популяции» и т.д., что не 
сильно будет способствовать развитию мито-
хондриальной медицины.

Очевидно, что при общем согласии, на ко-
торое не очень приходится рассчитывать, по-
требуется значительное время, которое долж-
но быть прежде всего потрачено на изучение 
сравнительной биологии митохондрий и близ-
ких к ним по деятельности биологических ви-
дов, например риккетсий. Но из-за отсутствия 
предлагаемых решений и ограничения объема 
публикации все эти аспекты мы рассмотрели 
достаточно тезисно без углубления в специфи-
ческие элементы.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Как мы уже отмечали, наша работа но-
сит характер мнения по открытию возможной 
дискуссии о необходимости рассмотрения 
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митохондриального разнообразия как отра-
жения существования разных митохондри-
альных «штаммов», а может быть и видов. 
К этому побуждают многочисленные данные о 
бактериальном происхождении митохондрий, 
их межвидовом, внутривидовом и даже внут-
риклеточном разнообразии и разнообразии 
их генома, что позволяет сделать предположе-
ние достаточно независимого существования 
разных типов мтДНК, как одного из источ-
ников этого разнообразия. Вкупе анализ этих 
данных и сравнение структуры и функции 
митохондрий с таковыми у бактерий, таксо-
номия которых крайне обширна, позволяет 
инициировать рассмотрение номенклатуры 
митохондрий.
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ISN’T IT TIME FOR ESTABLISHING 
MITOCHONDRIAL NOMENCLATURE 

TO BREAK MITOCHONDRIAL PARADIGM?

Review
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In this work, we decided to initiate a discussion concerning the heterogeneity of mitochondria, suggesting that it 
is time to build a classification of mitochondria, like the one that exists for their progenitors, α-proteobacteria, 
with a proposal for the possible isolation of mitochondrial strains, and maybe species. We continue to adhere 
to the line that mitochondria are friends and foes, on the one hand, providing the cell and the organism with 
the necessary energetics and signaling molecules, and on the other hand participating in the destruction of the 
cell and the organism. The current understanding that the activity of mitochondria is not only not limited to 
the energy production, but also that these alternative functions are unique and irreplaceable in the cell, allowed 
us to speak about the strong subordination of the entire cellular metabolism to the characteristic functional 
manifestations of mitochondria. Mitochondria are capable of producing not only ATP, but also iron-sulfur 
clusters, steroid hormones, heme, reactive oxygen and nitrogen species, participate in thermogenesis, regulate 
cell death, proliferation and differentiation, participate in detoxification, etc. They are a mandatory attribute 
of eukaryotic cells, and so far, no eukaryotic cells performing a non-parasitic or non-symbiotic life style have 
been found that lack mitochondria. We believe that the structural-functional intracellular, intercellular, inter-
organ and interspecific diversity of mitochondria is large enough to have grounds for creating a mitochondrial 
nomenclature. The arguments for this are given in this analytical work.

Keywords: mitochondria, bacteria, structure, heterogeneity, mitochondrial DNA, heteroplasm, diseases, phenotype, 
taxonomy


