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@3 Comparer les symptdmes de deux dystrophies musculaires

8 On voit dans le document 1 que la dystrophine permet de relier les filaments
d’actine, a I'intérieur de la cellule musculaire, 3 la matrice extracellulaire par le
biais d'un complexe protéique, ce qui permet aux membranes des cellules mus-
culaires de résister aux contraintes de la contraction : elle est donc essentielle 3 Ia
contraction correcte des muscles.

® Sur le document 2, on remarque que les membranes cellulaires des patients
atteints de la dystrophie de Duchenne ne présentent pas de dystrophine (pas de
fluorescence visible), ce qui est confirmé par 'absence de bande correspondant a la
dystrophine dans 'immunoélectrophorése.

Ceci signifie que le géne DMD muté n’est pas exprimé.

8 Le document 2 montre aussi que les membranes des cellules musculaires des
patients atteints de la dystrophie de Becker présentent de la dystrophine, mais
moins qu'un individu sain (la fluorescence est moins marquée). Chez ces patients,
I'immunoélectrophorése met en évidence la présence d'une dystrophine un peu
plus légere (350 kDa) que la dystrophine fonctionnelle (400 kDa) ou moins abon-
dante (bande 4 400 kDa moins marquée).

Ceci signifie que soit le géne DMD muté permet la synthése d’une protéine plus
courte, donc moins fonctionnelle, soit qu'il peut moins s’exprimer.

® Ainsi, ces dystrophies sont d’origine génétique et touchent 'expression du géne
DMD codant la dystrophine, une protéine essentielle pour maintenir I'intégrité des
cellules musculaires et assurer leur contraction.

Dans le cas des patients atteints de la dystrophie de Duchenne, en I'absence d’une
dystrophine fonctionnelle, la cellule musculaire s'altére 3 chaque contraction
jusqu’a ce qu’elle ne soit plus capable de se contracter.

Dans le cas des patients atteints de la dystrophie de Becker, la présence d’une pro-
téine plus courte ou moins abondante n’entraine qu'une fragilité membranaire :
les cellules peuvent encore se contracter, mais I'individu présentera une faiblesse
musculaire plus ou moins sévére selon la quantité de protéines présentes.

C’est pourquoi les symptémes des patients atteints de la dystrophie de Duchenne
sont plus graves que ceux des patients atteints de la dystrophie de Becker.





