Le systeme

endomembranaire
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VIl- Systeme endomembrannaire

Systeme complexe, présent uniquement dans les ¢ eucaryotes. Les mitochondries et les
peroxysomes ne font pas partie du systeme.
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VII- Systeme endomembrannaire

A- Leréticulum endoplasmique (2 types)

- RER qui se trouve en continuité avec la membrane périnucléaire.

-REL qui se trouve en continuité avec le RER. REL peut établir des contacts avec

les mitochondries ou les mb plasmiques.
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VII- Systeme endomembrannaire

1) Roles du RER

Syntheése des protéines

Les protéines synthétisées au niveau des ribosome du RER s'integrent dans la membrane ou passent
dans la lumiere.

Synthese de lipides
Les éléments des phospholipides s'assemblent c6té cytosolique ou sont envoyés vers d'autres
organites.

2) Roles du REL

Stockage du Ca?*

Le REL joue un réle dans la régulation de la glycémie par I'introduction du calcium via des pompes
ou des récepteurs IP3.

Production de glucose
L’enzyme glucose 6 phosphatase hépatique se localise au niveau du REL qui est particulierement
développé dans le foie, permet la production du glucose a partir du glycogéne hépatique.

Détoxification
Détoxification et solubilisation des molécules « ethanol » grace ala cytochrome P450 (enzyme)

Synthese des hormones stéroides
Réalisée dans les gonades et les surrénales a partir du cholestérol. REL tres développé dans ces ¢
REL est également impliqué dans le renouvellement membranaire par synthese des phospholipides




VII- Systeme endomembrannaire

B- L'appareil de Golgi
- empilement de saccules répartis en compartiments (cis, médian et trans Golgi).

- Carrefour du trafic vesiculaire.ll regule le nombre de vésicules allant a la
membrane et participe au renouvellement membranaire.
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VII- Systeme endomembrannaire

1) ROles de l'appareil de Golgi

-Tri des lipides et des protéines apres modification et maturation

- Synthese de polysaccharides complexes « constituant prinipal du mucus »

- glycosylation et addition de glycosaminoglycannes pour la synthese des
protéoglycannes.

- Sulfatation des glucides et des proteines (ex : gastrine est activée par sulfatation)

- Synthese des sphingolipides (présents dans la mb), jouent un rdle dans la

transmission du signal et dans la reconnaissance des cellules

La maladie de Gaucher est caractérisée par une accumulation excessive des
glycosphingolipides

Remargue : Les molécules incorporées par hasard ds I'AG, mais qui doivent rester ds le
RE (présence d’'une sequence de retention) st renvoyées systematiquement au RE


https://fr.wikipedia.org/wiki/Maladie_de_Gaucher

VIl- Systeme endomembrannaire et Flux rétrograde

C- Letransport vésiculaire

Les vésicules transportées sont entoureées de protéines .

Passage des vésicules du RE vers I'AG

Fusion des vésicules sécrétoires de 'AG avec la mb plasmique

Exocytose du contenu de la vésicule

La vésicule d’endocytose fusionne avec 'endosome

Endosome forme des vésicules qui retournent du matériel a la mb plasmique et d’autres a 'AG

Flux rétrograde est constitué par des vésicules qui partent de la face trans vers la face cis de I'AG,
puis des vésicules qui partent de la face cis de 'AG vers le RE
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VIl- Systeme endomembrannaire et Flux rétrograde

C- Letransport vésiculaire

1)- Mécanismes de transport veésiculaire
Les veésicules qui assurent le transport entre le RE, le Golgi et la membrane plasmique

sont couvertes de prot- formant ainsi un manteau
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VIl- Systeme endomembrannaire et Flux rétrograde
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Assure les modifications post-traductionnelles des prot-, sont essentielles a 'adressage correct et
a la fonctionnalité des protéines dans la cellule (enz Iytiques destinées aux lysosomes)



VII- Systeme endomembrannaire et Flux rétrograde

C- Letransport vésiculaire

Enveloppe de clathrine et
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VII- Systeme endomembrannaire et Flux rétrograde

E- Les Endosomes et lysosomes

1- Les endosomes

- compartiment hétérogene qui recoit les vésicules par endocytose.

- Les éléments incorporés sont triés dans ’endosome

- Les récepteurs fusionnent avec la mb ou 'AG

- Les vésicules a enzymes évoluent et forment lysosomes secondaires

membrane plasmigue
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Les endosomes précoces présentent un pH
proche de celui du milieu extracellulaire (7,4).

Les endosomes tardifs présentent un pH plus
acide (6,5) intermédiaire entre le pH des
endosomes précoces et celui des lysosomes .



VII- Systeme endomembrannaire et Flux rétrograde

E- Les Endosomes et lysosomes

3)- Pathologie liée aux lysosomes

Les maladies métaboliques de surcharges dues a un déficit des enzymes lysosomales ou
d’autres composants lysosomaux entrainent 'accumulation des métabolites non dégradés
mucolipidose (accumulation des lipides mb), mucopolysaccharidoses (accumulation des
glycosaminoglycanes ) .

Autres Maladies métaboliques : Déficit en vitamine B12

Maladies lysosomales
Atteinte o0sseuse, des
tissus mous et du SNC;
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VII- Systeme endomembrannaire et Flux rétrograde

E- Le transport des macromolécules (proteines)
2- Adressage des Protéines dans le RER
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VII- Systeme endomembrannaire et Flux rétrograde

E- Le transport des macromolécules (protéines)

Protéines Solubles : Le peptide signal et la SRP-G TP dirigent les ribosomes
sur la membrane du RE

e LA SKP ET LE RECEPTEUR SRP
LALIAISON DE LA SRP SUR SONT DEPLACES ETRECYCLES
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SRP: complexe PP + ARN
Translocon: pore aqueux memb. d’enveloppe du RE
BiP: protéine chaperon

16/10/2024 Pr BENNIS



VIl- Systeme endomembrannaire et Flux rétrograde

E- Le transport des macromolécules (proteines)

Prot- endoluminale La voie sécrétoire

- Destination est déterminée / présence d’un peptide

signal
- fixation du SRP au PS et au ribosome J

- Acheminement vers le RER

b

CYTOSOL

- reconnaissance et fixation du complexe sur récepteur
SRP du RER

ER LUMEN

|I
inactive protein active NH,

translocator translocator

- canal de translocation ainsi formé laisse passer la CO0H
prot-

icA i ThArA SIGNAL PEPTIDASE CLEAVES OFF
- SRP est excisée puis libéree ds le cytosol SIGNAL SEQUENCE RELEASING

. . MATURE PROTEIN INTO ER LUMEN
- reprise de la synthese de la prot-
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VIl- Systeme endomembrannaire et Flux rétrograde

E- Le transport des macromolécules (proteines)

La voie sécretoire
b- Prot- a un seul passage transmb
synthese commence / PS: « Peptide d’'arrét H,
de la translocation » J
B

Peptide d’initiation de la translocation=

Synthese commence / peptide hydrophile

/ ,'\
inactive protein active signal NH,
translocator translocator peptidase

(NH2 est cytosoligue , NH2 est luminal) COOH

La SRP avec le peptide d'initiation oriente la
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. . g N SIGNAL SEQUENCE, RELEASING
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VII- Systeme endomembrannaire et Flux rétrograde

D- Le transport des macromolécules (protéines)

c- Prot- a Plusieurs passages transmb

-Présence de plusieurs peptides hydrophobes transmb

- Le PS est un peptide d’arrét, s'’il est du c6té N terminal de

la protéine

mature transmembrane

- Le PS est un peptide d’initiation de la translocation, si la O e

COOH

synthese commence ds le cytosol, puis dans le RE aprés

translocation

-si le PS est ds la chaine polypeptidique, il peut se

-
ER LUMEN

comporter comme un peptide d’arrét ou d’initiation de la

NH,

mature transmembrane
protein in ER membrane

translocation
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VII- Systeme endomembrannaire et Flux rétrograde

D- Le transport des macromolécules (protéines)

I 8%)-
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VII- Systeme endomembrannaire et Flux rétrograde

E- Exportation et degradation des prot-

Le RE interdit I'exportation de protéines mal configurées ou mal glycosylées.
Ces protéines s’accumulant dans le RE, peuvent repasser dans le cytosol via le translocon et

étre dégradées par le protéasome apres ubiquitinylation et déglycosylation (par une N-
Glycanase)
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G- Conséquences du repliement erroné des prot-

Maladie Creutzfeldt-Jakob = encéphalopathle (de la vache folle),
Alzheimer ou de parkinson

Fibrose kystique, mucoviscidose = mutation de la protéine la rendant instable-dysfonctionnelle

Maladie de Gaucher est due a une absence de |'enzyme «maladie lysosomale=
glucocérebrosidase, ttt =cerezyme»
Soit est due a un repliement incorrect de I'enzyme :

La thérapie par molécule chaperone, qui s'associe a I'enzyme mutante = retablissement du
repliement et des proprietés de I'enzyme
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Gaucher disease treatment

V7T UG- PN PR Bl o] [ R | e P  JUatr PNt ) o Y § B0 — -3l ]



¥ &-—&I‘—'&—iu‘_h_'__ . s N e s, S i

> fran jﬂMmlﬂ v“>]0Jf(01Hiul 0S dans la ce Jl”ﬁ"
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