Etude 7 : la myopathie de Duchenne et contraction musculaire
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La myopathie (ou dystrophie) musculaire de Duchenne (DMD) est une maladie rare touchant les garçons (1 cas sur 3500 naissances). Les symptômes apparaissent à partir de 3 ans environ. Une faiblesse musculaire gagne progressivement les membres inférieurs puis se propage à l’ensemble de l’organisme. 
On cherche à comprendre l’origine de la faiblesse des contractions musculaires observées dans cette maladie.
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Question d’aide : Expliquer la striation observable sur une cellule musculaire. Comparer la longueur du sarcomère dans son état relâché et dans son état contracté. Schématiser un sarcomère contracté en prenant comme modèle celui du sarcomère relâché.
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Myopathie de Duchenne et contraction musculaire
La myopathie (ou dystrophie) musculaire de Duchenne (DMD) est une maladie rare touchant &
les gargons (1 cas sur 3500 naissances). Les symptomes apparaissent a partir de 3 ans =§
environ. Une faiblesse musculaire gagne progressivement les membres inférieurs puis se ! +
propage a l'ensemble de l'organisme.
On cherche a comprendre l'origine de la faiblesse des contractions musculaires observées dans
cette maladie.
Document 1 : Structure de la cellule musculaire
Chaque sarcomére est composé dun
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myofilaments : des filaments épais de
mynsm- et des filaments fins d’actine.
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Expliquer la striation observable sur une cellule musculaire.

Comparer Ia longueur du sarcomére dans son état reléché et dans son état contracté. Schématiser un sarcomeére contracté en

prenant comme modéle celui du sarcomére reléché. +*

Document 2 : mouvement des filaments d’actine et myosine
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Document 4 : La dystrophine, protéine clé dans la DMD a@
Une étude histologique des muscles chez un animal A 0 N
permet de comparer des muscles sains et des muscles Y /K r ¢ g
atteints de DMD. Des fibres musculaires sont exposées a k <
un anticorps, couplé a un colorant rouge, qui se fixe X 4 .
spécifiquement sur une protéine, Ia dystrophine. & R
1 R 5
La dystrophine est une protéine filamenteuse reliant la 7 A
matrice extracellulaire des cellules musculaires aux £
filaments d'actine contenus dans le cytoplasme. Elle 0 L e o)
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dans le sarcolemme (membrane plasmique de la cellule musculaire) et relié aux
protéines de la matrice. Les molécules de dystrophine soutiennent et stabilisent ainsi
i les fibres musculaires durant les cycles de contraction/relachement des myofibrilles.
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