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EEE Les ferlines: une nouvelle
famille de protéines? S’il faut
3membres pour déterminer une
nouvelle famille de protéines, le
compte est bon! La dysferline avait
été impliquée 'an passé dans une
myopathie des ceintures, la forme
2B des LGMD (limb girdle muscular
dystrophy) et dans la myopathie de
Miyoshi (m/s 1999, n°2, p.279). La
recherche d’homologies dans les
banques de données permettait
alors de révéler de fortes homolo-
gies avec la protéine fer-1 de Caeno-
rhabditis elegans, qui semble notam-
ment nécessaire a la mobilité des
spermatozoides. La dysferline, dont
la fonction reste pour le moment
inconnue, est une protéine trans-
membranaire possédant 6 domaines
C2, connus pour lier, entre autres,
les ions Ca?, les phospholipides et
les bicouches lipidiques. Plus récem-
ment, I’équipe de Christine Petit
(Institut Pasteur, Paris, France) a
identifié une protéine présentant
64 % de similarité avec la dysferline
et impliquée dans une surdité pré-
linguale non syndromique autoso-
mique récessive [1]. Cette protéine
a été alors baptisée otoferline. La
recherche d’autres protéines de
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cette nouvelle famille vient de per-
mettre 'identification d’un nouveau
membre, dont le profil d’expression
transcriptionnel et traductionnel
semble assez large mais particuliere-
ment abondant dans le muscle sque-
lettique et le coeur, d’ou sa dénomi-
nation, la myoferline [2]. Parmi les
membres de la famille, qui posse-
dent tous un domaine transmem-
branaire et des domaines C2, la
myoferline s’apparente davantage a
la dysferline. Elle est retrouvée, en
immuno-histochimie, liée a la mem-
brane plasmique musculaire mais
aussi, et a la différence de la dysfer-
line, a la membrane nucléaire. Son
expression semble significativement
augmentée (275 %) dans le muscle
de souris déficientes en dystrophine.
Son expression essentiellement mus-
culaire et sa similitude avec la dys-
ferline font suggérer qu’elle puisse
en partie compenser la perte de
fonction de la dysferline et moduler
la sévérité de P'atteinte clinique des
LGMD2B.

[1. Yasunaga S, et al. Nat Genet
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