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Apparato di Golgi

- Camillo Golgi

Coérteno, 1843 — Pavia, 1926

1876: Cattedra di Istologia, UniPV

1893: Rettore, UniPV

1906: Premio Nobel per la Medicina

Disegno eseguito da Camillo Golgi dell'apparato reticolare interno

di un neurone di un ganglio spinale

(da C. Golgi, The neuron doctrine. Theory and Facts.

Nobel Lecture December 11, 1906)

1 Nobel

Nel 1906 Camillo Golgi riceve il Premio Nobel per la
medicina insieme al collega spagnolo Santiago
Ramon y Cajal.

Il Nobel & dovuto alla sua principale scoperta: la
“reazione nera” o “metodo di Golgi”, una tecnica
rivoluzionaria che ha permesso per la prima volta
nella storia di colorare un'intera cellula e i suoi
prolungamenti, svelandone la complessa
morfologia.

Ma a queste date, Golgi si era reso protagonista di
una nuova scoperta rivoluzionaria che ha cambiato
le concezioni strutturali della cellula. Osservando i
gangli spinali, con una variante del metodo
cromoargentico, ha scoperto in alcune cellule un
apparato filamentoso convoluto disposto in
maniera tale da formare una rete citoplasmatica
nettamente separata dal nucleo e dalla membrana
cellulare

Eventi-post traduzionali

Specifici segnali, contenuti nella sequenza aminoacidica delle proteine,
le dirigono alle loro destinazioni finali
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Apparato di Golgi: struttura
E’ costituito da cisterne appiattite e impilate le une sulle altre
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Apparato di Golgi: funzioni

Stazione di smistamento: consegna di proteine a diverse destinazioni nella cellula

Membrana plasmatica

> Secrezione verso lesterno della cellula

> Endosomi/Lisosomi

\ Reticolo endoplasmatico

«Fabbrica di carboidrati»: le glicoproteine, i polisaccaridi (nelle piante) e i proteoglicani
ricevuti dall’ER sono ulteriormente processati.

Glicosilazione nell’apparato di Golgi

Nelle cisterne sono presenti enzimi specifici per la glicosilazione, sia delle proteine che dei lipidi
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Calena oligosaccaridica
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Cis Intermedie Trans

Con passaggi sequenziali di rimozione e trasferimento di carboidrati, si arriva a formare catene oligosaccaridiche di
tipo complesso, o ibride o a alto mannosio

Inoltre, altri enzimi aggiungono sostituenti quali gruppi fosfato, solfato, acetato o
metile o isomerizzano alcuni carboni specifici.

Se i mannosi non vengono rimossi o solo parzialmente: strutture tipo «high mannose»

Se N-acetilglucosamina si lega a un solo mannosio: strutture tipo complesso o miste (ibridi)

Pili di 200 enzimi del Golgi partecipano alla biosintesi di glicoproteine e di
glicolipidi:

Glicosiltrasferasi: aggiungono residui di zuccheri specifici

Glicosidasi: rimuovono residui di zucchero specifici

Glicoproteine e glicolipit

costituiscono la maggior parte delle proteine della
superficie cellulare e della matrice extracellulare e partecipano a numerose
funzioni biologiche:

v Interazioni cellula-cellula

v Interazioni cellula-matrice

v’ Traffico intracellulare e intercellulare
v’ Signaling

Gli enzimi del Golgi inoltre aggiungono oligosaccaridi ai gruppi idrossilici di
residui di serina e treonina di proteine che costituiscono I'asse centrale («core»)
dei proteoglicani (PGs), proteine altamente glicosilate di granuli di secrezione e
della matrice extracellulare.
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Metabolismo dei lipidi nel Golgi

Il Golgi funziona anche nel metabolismo lipidico, in particolare nella sintesi dei glicolipidi e -
della sfingomielina. cls face
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TEM nf Golgi apparatus

Il ceramide & sinteti nell’ER. La sfingomielina e i glicolipidi sono si i a partire dal ceramide nel Golgi.

cellulari non derivato dal glicerolo) & sintetizzata mediante

La sfi ielina ('unico ipide delle
trasferimento di un gruppo di fosforilcolina della fosfatidilcolina al ceramide.

In alternativa, Iaggiunta di carboidrati al ceramide puo dare origine alla grande diversita dei glicolipidi.

Comparti ; dell’ di Golgi TRAFFICO VESCICOLARE
Nelle cellule eucariotiche & presente un intenso traffico vescicolare.
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Proteine di rivestimento

> Clatrina : riveste sia le vescicole che vanno dal trans Golgi network ai lisosomi,

sia quelle di endocitosi

> COP | :riveste sia le vescicole che vanno dal trans Golgi alle cisterne precendenti

o verso il RE

> COP |l :riveste sia le vescicole che dal RE vanno al Golgi

La clatrina forma un esamero, costituito da tre catene leggere (35 kDa) e da tre catene
pesanti (180 kDa)
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Le vescicole neoformate devono essere smistate al corretto compartimento cellulare in

base al loro contenuto.
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Smistamento delle vescicole

\ Vescicole dall’apparato di Golgi ‘
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TRAFFICO VESCICOLARE Lisosomi
Nelle cellule eucariotiche & presente un intenso traffico vescicolare.
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Sono la sede della digestione cellulare:

» Scissione delle sostanze introdotte nella cellula mediante endocitosi al fine di ricavare
composti utili per la cellula
Circa 40 tipi di

» Distruzione di microorganismi, cellule danneggate, demolizione di strutture cellulari
che devono essere sostituite (fagocitosi) Proteasi
Nucleasi
Lipasi
Fosfolipasi
Glicosidasi
Fosfatasi

Endocitosi: processo mediante il quale materiali extracellulari sono catturati
mediante invaginazione di un segmenti di membrana per formare una piccola
vescicola circondata da membrana (endosoma).

v
Idrolasi acide

Fagocitosi: processo mediante il quale particelle di dimensioni relativamente grandi
sono avvolte dalla membrana plasmatica ed internalizzate.
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MARCATURA DI PROTEINE DESTINATE Al LISOSOMI

Le catene oligosaccaridiche legate alle idrolasi acide svolgono un ruolo di segnale

nel controllo dello smistamento al lisosoma. mannase 6-phosphate
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lysosomal hydrolase

La struttura del mannosio 6-fosfato in un enzima lisosomiale.

Idrolasi acide
Enzimi che permettono la digestione delle principali macromolecole cellulari,
fino a ricavarne molecole pil semplici.
Il pH acido aiuta a denaturare le proteine, rendendole accessibili all'azione delle
idrolasi lisosomiali, che sono esse stesse resistenti alla denaturazione acida. Gli enzimi
0.2-0,5 pm lisosomiali sono solo debolmente attivi ai valori di pH neutri delle cellule e della

pH-7,2 Citoscl maggior parte dei fluidi extracellulari.
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| lisosomi variano in dimensioni (da 0.2 a 1 um) e forma, e in una tipica cellula animale,

ve ne possono essere centinaia.

Enzimi che idrolizzano | GAG
TABELLA 81 ! i D i Infatti, essi funzionano nei siti dove i vari materiali che devono essere degradati si
Alcuni esempi di enzimi lisosomiali p-galattosidasi salfato
paran-N-solfatasi Eparan solfato raccolgono.
Enzima Substrato a-N-acetilghscosaminidasi ran solfato
Fosfatasi I « olig d
Fosfatasi acida Moncesteri fosforicl a-ghicosidasi
Fosfodiesterasi acida Diesteri foaforici 3
Fucosidasi ?jm;;wﬁl ”
Liissrared Sialidasi Slalil-oligosaccaridi i i nei + di fagocitosi e
Ribonucleasi acida RNA & P ]
Deossiribonucleasi acida  DNA Enzimri che idrolizzans gli sfingolipidi
Prateast Commmidesi Sammida Nella fagocitosi, particelle di grandi dimensioni (ad es. batteri) sono internalizzate in
Catepsina Proteine B 1, Gangliosidi vacuoli fagocitici o fagosomi.
Collagenasi Callagene Arilsolfatasi A Galaftosilsoliatide
Enzimi che idrolizzan i lipidi Nell’autofagia, organelli interni (ad es. mitocondri) sono racchiusi da frammenti di
Lipasi acida w«w membrane provenienti dall’ER, formando autofagosomi. Sia i fagosomi che gli
Fosfolipasi pidi autofagosomi si fondono con i lisosomi formando fagolisosomi di grandi dimensioni, in
cui i loro contenuto viene digerito.
Fagocitosi

E’ attiva soprattutto in cellule specializzate (macrofagi, granulociti, amebe...).
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Autofagia

E’ un particolare tipo di fagocitosi, in cui vengono avviate alla digestione lisosomiale delle
parti della cellula danneggiate, obsolete o non piu utili.

VESICLE VESICLE DOCKING
HUCLEATION ELONGATION & FUSION & DEGRADATION

Malattia di Tay-Sachs

La malattia di Tay-Sachs & una gangliosidosi genetica ereditaria rara, dovuta ad un deficit
dell’enzima esosaminidasi A, che provoca I'accumulo del ganglioside GM2 a livello del

cervello.
Questa malattia & una sfingolipidosi e appartiene al gruppo delle malattie da accumulo

lisosomiale.
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