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ミトコンドリアは生命活動に必須のオルガネラである。ミトコンドリアタンパク質の
ほとんどはサイトゾルのリボソームで合成され、ミトコンドリアへと輸送される。異
常タンパク質のミトコンドリアへの蓄積はミトコンドリア機能の破綻を引き起こし、
神経変性疾患など様々な疾患とも密接に関わっている。正常な細胞においては、異常
なミトコンドリアタンパク質はミトコンドリア内で分解されるか、あるいはミトコン
ドリアへ輸送される前にサイトゾルの品質管理機構によって適切に処理される。本講
演では、最近我々が同定した、リボソームの異常停止により生じた異常なミトコンド
リアタンパク質を処理する新規の品質管理機構について紹介したい。 
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