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Le Guen et al, CMLS, 2015
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Syndrome POIC: génétique et muscle lisse

Les variants ACTG2 sont rencontrés chez les patients 

POIC pédiatriques dans 40%-45% (Rendu J.).  

Le gène ACTG2 code pour la protéine gSMA !!!
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Des variants perte de fonction sont retrouvés moins

fréquement dans les gènes Filamin A (FLNA),

Leimodin 1 (LMOD1), Phosducin Like 3 (PDCL3),

Myosin heavy chain 11 (MYH11), Myosin Light Chain 9

(MYL9) et Myosin light chain kinase (MYLK).

Appareil contractile des cellules musculaires lisses : 
cible principale du syndrome POIC !!!



Développement et Dédifférenciation du muscle lisse digestif
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Myosin proteins (MYLK, MYL9…)

Actin-binding proteins (FLNA, LMOD1…)

aSMA : alpha Smooth Muscle Actin

gSMA : gamma Smooth Muscle Actin

Identification des mécanismes

altérés chez les patients POIC Notarnicola et al, Gastroenterology, 2012

McKey et al, BMC Biol, 2016

Guérin et al, Redox Biol, 2022



Les travaux de l’équipe financés par FIMATHO

LIX1 gSMA Actin binding proteinsaSMA

Immaturité du muscle lisse intestinal 
dans 80% des POIC adultes
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Données non publiéesMartire et al., J Cell Mol Med 2021

Les SMCs des patients POIC 
présentent une altération de leur

différenciation
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Equipe “Développement du muscle lisse

viscéral & pathologies associées”
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