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Série nO 4
Exercice 1 :
[bookmark: _GoBack]a) Dans une forme particulière d'hypercholestérolémie familiale, les LDL se lient à la surface de la cellule mais ne peuvent pas être internalisées. On peut observer en microscopie électronique que les cellules de ces personnes ont des puits enveloppés normaux. Cependant les LDL ne se lient pas à eux mais restent distribués uniformément à la surface des cellules. 
- Qu'est-ce que ces observations permettent de déduire quand au mécanisme de formation des puits enveloppés. 
- Quelle seraient les conséquences de l'absence "d'oreilles" sur l'adaptine (l’adaptateur AP2)?
b) Par manipulation expérimentale on peut installer les t-SNARElys qu'on vient de découvrir et qui sont spécifiques aux lysosomes sur la membrane plasmique tout en les éliminant des lysosomes. 
- Quelle serait la conséquence sur des cellules ayant subies cette manipulation.
Exercice 02 :
Les patients présentant un syndrome de Hunter ou un syndrome de Hurler vivent rarement après l’adolescence. Les analyses indiquent que les deux types de patients accumulent des glycosaminoglycanes du fait de l’absence d’une enzyme lysosomale spécifique, nécessaire à leur dégradation. Quand les cellules des patients souffrant des deux syndromes sont fusionnées et cultivées in vitro, les glycosaminoglycanes sont dégradés. De plus, si les cellules sont simplement cultivées dans le même milieu, elles corrigentmutuellement leur défaut. Enfin, plus surprenant encore, le milieu de culture des cellules Hurler corrige le défaut de cellules Hunter, et vice-versa. Les facteurs correcteurs présents dans le milieu sont inactivés par traitement avec des phosphatases ou des glycosidases.
- Montrer à l’aide d’un schéma comment la culture dans le même milieu des cellules Hunter et des cellules Hurler peut contribuer à corriger la pathologie liée à ces syndromes.
- A votre avis, pourquoi les traitements avec des glycosidases ou des phosphatases inactivent-ils les facteurs correcteurs ?
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