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| es kératines

Famille de protéines ayant 2 formes principales

- 'alpha-kératine (ou cytokératine) presente chez les
mammiferes dont ’lhomme. On en connait +/- 20

- la béta-keratine que I'on retrouve chez les reptiles
et les oiseaux

- Forme hélicoidale et fibreuse

Molécule polaire: interaction électrostatiq
les Aa '

- Rigidité de la molecule:

Taux d’acides aminés a base de soufre >15%:
cystéines forment un pont disulfure entre les
molécules




Assemblage des a-kératines

J/ Kératine de type |l

Hétérodimeres

<« Kératine de type |

Pont disulfure

Filament intermédiaire a
base de kératine

Localisés dans les épithélia simples ou épaix, les
keratinocytes, les ongles et les cheveux



Roles de Fl a base de kératine - cellules
épithéliales
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| es desmosomes
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Filaments intermédiaires Current Opinion in Cell Biology
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Les hémidesmosomes

Filaments
intermédiaires
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Roles de FI a base de kératine - épiderme

Cellules mortes

Couche ,
cornée attacheées par les
Couche de desmosomes
transition 3 Keratines Ke2 et Ke9
g Formation de
Couche S Exces de kérati
S - R xces de kératine
granuleuse Ga S la co,uche
e cornée
Couche f Kératines Kel et Kel0
épineuse

Couche basale Kératines Keb et Kel4d

cohésion entre cellule et matrice

Kératinocytes | ame basale

Filaments intermédiaires

Hémidesmosomes
Desmosomes



Dysfonctionnements dus a des mutations des
kératines

Epidermolyse bulleuse simplex
Mutations des kératines Ke5 et Kel4

Erythrodermie congénitale ichtyosiforme bulleuse
Mutations des keératines Kel ou Kel0

Kératodermie palmoplantaire epidermolytique
Mutations de la kératine 9



Roles de Fl a base de keératine — poils et
cheveux

|
keratine




Roles de Fl a base de vimentine

Role:

7ctine

(ex: reticulum endoplasmique,
mitochondries)

autres composants du cytosquelette .
(actine et tubuline)

- Maintien de la forme des cellules

Filaments intermédiaires

Membrane
cellulaire o




Roles de Fl a base de desmine
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Assemblage de Fl a base de NF
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Organisation en hétéro-polymere




Roles de Fl a base de NF

-Participent (avec les microtubules) a
la constitution du squelette des
prolongements des axones et
dendrites.

-NF-M et H contribuent a maintenir
I'espace latéral regulier des filaments

- Module le calibre des axones.

-Neurofilaments hyperphosphorylés Neurofilaments d'un

dans des maladies humaines axone de cellule
nerveuse



Assemblage des lamines

Il existe 3 types de lamines: type A, B et C.

3 genes chez 'lhomme

* Lamines A, C1 et C2: epissage alternatif du
gene A

e Lamine B1 codée par gene Bl

e Lamines B2 et B3: épissage alternatif du
gene B2

Structure 3D de

_ . _ lamine A
Deux des 3 lamines forment un dimere qui

polymerise en filament intermédiaire qui forme
la lamina nucleaire



RoOles de Fl a base de lamine

- S’organisent en réseau fibrillaire

- Tapissent la face interne du noyau,
qui est interposé entre la membrane
et la chromatine = la lamina
nucléaire

- Soutiennent I'enveloppe et donnent
au noyau sa forme géenéeralement
globulaire

- Lors de la mitose, dépolymérisation
de la lamina grace a une
phosphorylation
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nuclear pore CYTOSOL
complex

nuclear envelope

Lamina

nucléaire  chromatin
NUCLEUS
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