TP6 : Les enzymes : des molécules qui conditionnent le métabolisme

Une cellule utilise la matiére premiére puisée dans leur milieu en la transformant grace a des réactions biochimiques : c’est ce que 1’on
appelle son métabolisme. Cependant toutes les cellules n’ont pas le méme métabolisme.

Des macromolécules produites par les cellules, peuvent agir comme accélérateur (catalyseur) des réactions biochimiques : ce sont les
enzymes.

Pb : Comment les enzymes d’une cellule conditionnent son métabolisme ?

Activité 1 : Fabrication de la mélanine « in vitro » :

La mélanine est un pigment brun qui donne la coloration a la peau humaine. La production de mélanine s’effectue dans des
cellules spécialisée les mélanocytes.

Cette synthése consiste en une succession de réactions biochimiques. La tyrosine (produit de départ) qui provient de la
digestion d’aliments, va étre transformé par une voie métabolique en mélanine (produit final).

Produit de départ Produit final
TYROSINE MELANINE
Protocoles :

- Prélever le blanc du champignon sans prendre les lamelles foncées.
- Broyer les champignons dans le mortier avec 20 mL d’eau froide, et un peu de sable.
- L’extraction ne doit pas durer plus de 30 secondes !!
- Filtrer pour obtenir un extrait de champignon.
- Remplir 3 tubes selon les proportions suivantes :
- Tube 1 : 2 mL de solution de tyrosine + 3 mL d’eau distillée
- Tube 2 : 3 mL d’extrait de champignon + 2mL d’eau distillée
- Tube 3 : 3 mL d’extrait de champignon + 2 mL de solution de tyrosine

Matériel et supports :

Mortier froid et son pilon, sable. 3 tubes a essai, et un marqueur .
3 Pipettes et dispositif de pipettage. Entonnoir, papier filtre, bécher.
Solution de tyrosine, eau distillée Champignons de Paris frais (parties blanches seulement)

Production attendue :
Schématisez les résultats obtenus et donnez en une interprétation.

Durée de I’activité : 40 minutes

Activité 2 : I.a voie métabolique de la mélanine peut étre perturbée : Albinisme

Lors d’une exposition au soleil, la peau se colore progressivement plus ou moins intensément (bronzage). Chez certaines
personnes dites albinos on constate une dépigmentation générale (albinisme) et une impossibilité de bronzer. Leurs cellules n’ont
pas de tyrosinase. Dans certaines familles on constate plusieurs cas d’albinisme (fréres et sceurs touchés, grands parents, parents,
cousins)

Répondez aux questions :

a) Proposez une hypotheése expliquant le phénomene de bronzage.

b) Expliquez I’origine de I’albinisme de certaines personnes.

¢) Pourquoi I’albinisme se rencontre-t-il plusieurs fois dans une méme famille ?

d) Proposez une explication possible au fait que les personnes atteintes d’albinisme sont incapables d’avoir de la tyrosinase dans
leurs cellules

Durée de I’activité : 15 minutes



Activité 3 : I’importance de I’équipement enzymatique des cellules

Certaines maladies ou anomalies génétiques ont des conséquences importantes sur le métabolisme, qui s’expliquent par
I’incapacité des cellules a produire des enzymes fonctionnelles. C’est le cas par exemple de la phénylcétonurie et de 1’albinisme.

DOC 1 Une méme voie métabolique

La phénylalanine et la tyrosine sont deux acides aminés qui participent a une méme voie
métabolique. Chaque réaction biochimique de cette voie nécessite l'intervention d'une
enzyme pour pouvoir s'effectuer.

Enzyme Autres
Tyrosinase Enzymes
. DOPA . DOPA Quinone  (—>

La phénylalanine présente dans l'organisme est exclusivement d'origine alimentaire. En
revanche, la tyrosine peut avoir deux origines : apportée par l'alimentation d'une part ou
bien fabriquée par l'organisme a partir de la phénylalanine, d'autre part.

Tyrosine

Phénylalaline

DOC 2 La phénylcétonurie, une maladie grave que
Uon traite avec un régime alimentaire approprié

Les cellules des personnes atteintes de phénylcétonurie sont
dans lincapacité de produire 'enzyme PAH. Cette maladie
génétique est potentiellement trés grave : une accumulation
importante de phénylalanine a des conséquences sur le déve-
loppement du cerveau, occasionnant ainsi un retard mental
et des troubles neurologiques. On constate également une
faible pigmentation de la peau et des cheveux.

Cependant, cette anomalie est systématiquement dépistée
a la naissance et peut alors étre traitée efficacement par un
régime alimentaire strict, n'apportant pas de phénylalanine.

DOC 3 L'albinisme, une anomalie d‘origine
génétique se traduisant par un déficit enzymatique

La pigmentation de la peau, des poils et des cheveux est due
a l'accumulation plus ou moins importante de mélanine par
les cellules de l'épiderme
L'albinisme est aussi une anomalie d'origine génétique

) Dans la plupart des cas, les cellules des personnes
qui en sont atteintes ne peuvent pas produire l'enzyme tyro-
sinase fonctionnelle. Cela se traduit par une absence de pig-
mentation.

Documents issus du livre Bordas (Ed. 2019, pp67)

A partir de I’étude de ces documents , expliquez les mécanismes responsables des symptomes associés a ces deux
anomalies.

Vous expliquerez également pourquoi une personne atteinte de phénylcétonurie ont aussi des troubles s’apparentant a
Palbinisme.

Matériel et supports :
Documents issus du livre Bordas (Ed. 2019, pp67)

Production attendue :
Un texte argumenté .




