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M1. La cellule musculaire : une structure spécialisée permettant son propre raccourcissement 
Documents complémentaires 

 

Les différents niveaux d’organisation d’un muscle (figure alternative). 

 
 
 
 

Expériences des conditions nécessaires à la contraction musculaire. 
D’après SVT Spécialité terminale Nathan 2020 

 
 

Identification au niveau moléculaire du rôle de l’ATP et des ions Ca2+. 
D’après SVT Spécialité terminale Nathan 2020 

 

 Constituants du milieu 
État initial État final 

Milieu 1 Filaments d’actine + ATP + Ca2+ Filaments d’actine + ATP + Ca2+ 
Milieu 2 Filaments de myosine + ATP + Ca2+ Filaments de myosine + ATP + Ca2+ + faible quantité 

d’ADP et de Pi 
Milieu 3 Filaments d’actine + filaments de myosine + ATP + 

Ca2+ 
Ponts d’actine-myosine + grande quantité d’ADP et 

de Pi 
 

  

Avancées dans les myopathies myofibrillaires 

 

Savoir & Comprendre 

Les myopathies myofibrillaires liées à ZASP (zaspopathies) débutent 
généralement tardivement et se manifestent par une atteinte des muscles 
distaux. 
 
Pour environ la moitié des personnes atteintes de myopathie 
myofibrillaire, aucune anomalie génétique n'a pu être mise en évidence. Il 
y a donc d'autres anomalies génétiques en cause dans les myopathies 
myofibrillaires qui restent à découvrir. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

À quoi les myopathies myofibrillaires sont-elles dues ? 

Les myopathies myofibrillaires sont des maladies d’origine génétique. Elles 
sont liées à des anomalies de l'ADN lesquelles entraînent une anomalie 
dans une protéine spécifique : soit cette protéine est absente soit elle ne 
peut pas fonctionner à cause d'une anomalie. 
 
Les protéines en cause dans les myopathies myofibrillaires ont des 
fonctions importantes dans les cellules musculaires. 
Jusqu'à présent, six protéines différentes ont été identifiées : la 
desmine, l’DB-cristalline, la myotiline, ZASP, la filamine C et BAG3. 
Ces six protéines sont impliquées dans la structure, le maintien et le bon 
fonctionnement des myofibrilles et sont donc essentielles à la contraction 
musculaire. 
 

Les maladies (d'origine) 
génétiques sont des maladies 

dues à des anomalies de l'ADN, 
c'est-à-dire de l'information qui 

détermine le fonctionnement 
biologique de notre organisme. 
Cette information est présente 

dans nos cellules sous forme de 
chromosomes, nous l'héritons de 

nos parents et nos enfants 
héritent de la nôtre. C'est 

pourquoi les maladies génétiques 
sont souvent familiales, c'est-à-
dire qu'il peut y avoir plusieurs 
membres d'une même famille 

atteints par la maladie génétique.  

 

Muscles et myofibrilles. 
Les cellules musculaires (ou fibres musculaires) sont des longues cellules allongées. A l'intérieur de chacune de ces cellules, 
de fines structures allongées forment des petits filaments fins et longs qui sont disposés tout le long de la cellule, dans le 
sens de la longueur : les myofibrilles. C'est la contraction des myofibrilles qui permet au muscle de se contracter 
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Rôle du calcium dans la contraction de la myofibrille. D’après SVT Spécialité terminale Hachette Éducation 2020 

 
 
 

Arbre génétique d’une famille présentant des cas de myopathie de Duchenne avec un enfant à 
naître. 

D’après SVT Spécialité terminale Nathan 2020 
 

 
 

 
 
 

Comparaison d’un fragment de séquences de deux allèles de la dystrophine. 
D’après SVT Spécialité terminale Nathan 2020 

 

Position 327               344 

Réf transcrit CCA AAC TAA ACC TTA TAT 

ARNm       

Protéine dystrophine       

Muté transcrit CCA AAT AAA CCT TAT ATG 

ARNm       

Protéine dystrophine       
 

 


