Explications du schéma - cellules épithéliales

Emprisonne les microorganismes
et est évacué par les cils

Les cils évacuent le mucus
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L7 pm est la hauteur idéale pour un battement des cils efficace

Cils qui b dans le liq périciliaire peu visqueux
Roles de la protéines CFTR:
¢ Transporter ions de chlore et de bicarbonate
¢ Activer canal a chlorure CaCC

¢ Inhiber le canal a sodium ENaC

Les cils battent moins bien a cause du plus faible volume de liquide péricilaire,
donc le mucus s'accumule et s'évacue moins bien.
Le mucus est plus visqueux et épais que la normale en raison de la dysfonction du CFTR
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Le vol du liquide périciliaire est diminué n . n . L ,
Puisque la protéine CFTR ne peut plus exercer ses fonctions, les ions ne sont plus sécrétés adéquatement

L. Les cils sont écrasés par le donc I'é ins bien et le volume du liquide périciliaire diminue.

A sa surface d'une cellule épithéliale des voies respiratoires, deux couches se distinguent:

le liquide périciliaire et le mucus. La premiere agit comme lubrifiant et a pour but de créer
un environnement peu visqueux qui favorisera le battement efficace des cils et qui empéchera
le mucus d’adhérer a la surface de I'épithélium. La seconde permet d’emprisonner les déchets
des voies respiratoires.

Pour une efficacité maximale, le liquide périciliaire doit étre maintenu a la hauteur des cils,

soit environ 7 um. Ce sont les mouvements des ions qui régulent le volume de cette couche.
Chez un patient atteint de FK, le mouvement des ions est déficient et provoque une diminution
importante du volume de liquide périciliaire.

Outre transporter le chlore et les bicarbonates de part et d'autre des cellules épithéliales,
la protéine CFTR a deux autres principales fonctions:

* inhiber le canal a sodium ENaC

+ activer le canal a chlorure CACC.

Toutefois, lorsque cette protéine est mutée, ces influences sont absentes. Le sodium est alors
absorbé de facon incontrdlée sans égard au volume du liquide périciliaire, et le chlore n'est donc
plus sécrété par le CFTR en réponse a une diminution de ce méme volume. Conséquemment,

la quantité d'eau se déplacant vers I'extérieur des cellules sera moins grande et le mucus aura
alors plus de difficulté a étre évacué, ce qui favorisera son accumulation.
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