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Par ordre de taille décroissante…

• Fibre musculaire = une cellule entière

• Myofibrilles : paquets de myofilaments à 
l’intérieur d’une fibre musculaire

• Myofilaments: actine et myosine (protéines)



1. Sarcoplasme
• Myofibrilles et sarcomères
• Réticulum sarcoplasmique 

et tubules transverses

2. Sarcolemme
3. Matrice extracellulaire



• Sarcolemme : membrane plasmique de la fibre 
musculaire

• Sarcoplasme : cytoplasme de la fibre musculaire

• Réticulum sarcoplasmique : réticulum endoplasmique 
de la fibre musculaire

• Sarcomère : unité contractile à l’intérieur de la fibre 
musculaire  
(biceps : + de 100.000 sarcomères)
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Le sarcomère: unité contractile élémentaire
 Bande A  (Anisotrope, foncée)

 Bande I (Isotrope, claire)

 Disque Z  ou Strie Z (Zwischenscheibe, entre zones)

 Bande H (Hellerscheibe, claire)



Le sarcomère: structure élémentaire fonctionnelle

- Dimensions conservés au cours de l’évolution des vertébrés (de la grenouille à 

l’éléphant en passant par l’homme)

- Ces dimensions ne dépendent pas de la croissance, de la maturation, ou du 

niveau d’entraînement

- Les variations des dimensions musculaires (volumes, longueurs) sont l’expression 

d’une multiplication des sarcomères  (en série ou en parallèle) 



Structure du sarcomère: bande A

La bande A (= structure sombre) chevauchement des filaments épais (myosine) et 

des filaments fins 

Au centre de la bande A: zone H, sans tête de myosine et ligne M (maintien du 

filament épais et mécanotransduction via notamment MURF2, titine….)
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Structure du sarcomère: Zone C

Zone H



Structure du sarcomère : Strie Z

Strie Z

Les stries Z  relient l’extrèmité des  filaments fins de chaque sarcomère 

avec  les extrèmités des filaments du sarcomère adjacent
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Les Stries Z contiennent un grand nombre de protéines dont l’a-actinine

Rôle structural : transmission mécanique de la force 

Rôle de signalisation : Mécanotransduction

a-actinin

Structure du sarcomère : Strie Z



Titine et nébuline









ATP

tête de 
myosine (haute 

énergie)

Filament épais (myosine)

1) Hydrolyse de l’ATP

2) Formation d’un 
pont actine-myosine

3) Libération de 
l’ADP et du Pi : 
glissement du 

filament d’actine

4) Liaison d’une 
molécule d’ATP : 

séparation de l’actine 
et de la myosine

Filament fin (actine)

tête de 
myosine (basse 

énergie)



- Forment  des anneaux autour 

des myofibrilles, création d’un 

réseau de maintien entre les 

myofibrilles

- Lien entre Sarcomère et 

Sarcolemme (Costamere) et 

Noyau

Morita et al. JCI. 2005; 115: 518:526

Desmine : Localisation et Rôle





RYR1

SERCA

DHPR

Triade



Calcium release is performed by a macromolecular complex : 
The Calcium Release Complex 

Marty I et al, PNAS,1994

Myofilaments

Core of the complex : two calcium 
channels. Physical contact in SK muscle 
of DHPR and RyR1



The membrane depolarization induces change in DHPR 
conformation and opening of RyR1



The membrane depolarization induces change in DHPR 
conformation and opening of RyR1





 La surface musculaire est organisée 

de façon périodique en lien avec les 
myofibrilles : les costamères

Lipides

Glycoprotéines



Shear et al. JCB

Costameres



Les costamères comprennent des 
protéines membranaires et des éléments 
du cytosquelette spécifiques (complexe 
associé à la dystrophine)



Costamere : Composition

(schéma issu de Hoshijima, Am J Physiol Heart Circ. Physiol., 290:1313-25 (2006)



(d’après  Clark et al, 

Annu Rev Dev Biol, 2002)

Costamere : Composition



Le complexe de la dystrophine et des protéines associées (DAPs) 
est spécifique de la fibre musculaire



 Pompes Na, K
 Aquaporines
 Canaux dépendant du voltage
 Cavéoles (cavéoline-3)

 Dystrophin Glycoprotein Complex
 Intégrines

 A la jonction neuromusculaire :  utrophine, RACh, MuSK , agrine 
neurale …



Ces microdomaines, de composition originale (riches en cholestérol et 

en sphingolipides), concentrent des dispositifs de signalisation





Skeletal muscle connective tissue 

Perimysium

Endomysium

Tendon

Fascia

Skeletal 
Muscle

Muscle fiber

Vasculature

Muscle fiber Bundle 
(Fascicule)

Epimysium

Adapted from Homberg and Durbeej (2013)

Muscle fiber

Sarcolemma

reticular   lamina    lamina

lamina    densa     lucida

Basement membrane
~30-50µm

BM: a specialized ECM structure
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Skeletal muscle BM & ECM: Myomatrix 

MDC1A

COLVI-RM

Diverse roles in development and maintenance:

> Structure / architecture

> Adhesion, migration, survival, signaling

EDS

EDS

Adapted from Voermans et al., 
Neuromuscular Disorders, 2008: 18(11) 843 - 856



Alberts - Molecular Biology of the Cell (© Garland Science 2008)

Laminin-211 network and interactions with BM components



Laminin-211 functions and its receptors in skeletal muscle

LG1-5

LG1-3

Globular domains

Tandem rod 
domains of EGF

Coiled-coil domain

Adapted from Aumailley et al (2013) and Gawlik and Durbeej (2011)

http://www.skeletalmusclejournal.com/content/1/1/9/figure/F3?highres=y
http://www.skeletalmusclejournal.com/content/1/1/9/figure/F3?highres=y
http://www.skeletalmusclejournal.com/content/1/1/9/figure/F1?highres=y
http://www.skeletalmusclejournal.com/content/1/1/9/figure/F1?highres=y


Collagens: the most abundant proteins of ECM 

46 genes encoding 28 different heterotrimers of a chains

Fibrillar COLI, COLIII, COLV

a1(I)

a2(I)

a1(III)

a2(V)

a1(V)

Fibers

Fibril Associated Collagen with Interrupted Triple Helix (FACIT) COLXII, COLXXII

a1(XII)

a1(XXII)

Network forming COLIV

a1(IV)
a2(IV)

Beaded microfibrils COLVI

COLI fiber

HANAC
WWS / MEB

Ehlers-Danlos classique

COLVI-related disorders



Collagène type IV



COLVI: the product of 6 independent genes

COL6A1 (21q22.3; NM_001848; 35 coding exons)

COL6A2 (21q22.3; NM_001849; 27 coding exons)

COL6A3 (2q37; NM_004369; 43 coding exons)

COL6A6 (3q21.3; NM_001102608.1; 36 coding exons)

a1(VI): 1028 aa

a2(VI): 1019 aa

a3(VI): 3177

m a4(VI): 2309 aa 

mCol6a4 (chr9; NM_026763.2; 38 coding exons)

COL6A5 (3q21.3; COL29A1; NM_153264.5; 39 coding exons)

a5(VI): 2611 aa

a6(VI): 2263 aa

2 short chains (a1/a2) + 1 long chain = monomer (1:1:1 ratio)

Triple helix

Protruding N- and C-terminiNon collagenic domain

Collagen or thiple helix domain

von Willebrand Facteur A domain

Fibronectine type III repeats

Kunitz domain

Proline-rich domain

Short chains 

Long 
chains



Differential expression of the a3-6(VI) chains

Myofibril

Perimysium 
a3(VI); a6(VI)

Endomysium
a3(VI); a6(VI) ±

Tendon

Fascia

Skeletal 
Muscle

BM Muscle 
fibre

a3(VI)

Myotendinous Junction: 
a5(VI), a6(VI)

BM blood vessels
a3(VI)

Fascicule

Epimysium

Peripheral nerves
a5(VI)

Neuromuscular Junction: a5(VI)

Gathered from Fitzgerald et al. (2008); Gara et al. (2008, 2011); Sabatelli et al. (2011, 2012)

Only a5(VI) and a6(VI) are expressed in 
skeletal muscle with some overlap with
a3(VI)

Different functions of the new chains? 
Compensation?



Refined protocol from Hicks et al. (2008)

Control Complete deficiency Reduced secretion

COLVI
Abcam 6588

Fibronectin/
Dapi

50µm

COLVI deficiency in cultured skin-derived fibroblasts   

intracellular retention (>80%)

Control Patient

Jeanne Lainé (UMRS974)



Proteins involved in muscle disorders

nucleus

desmin

GNE

> TMDZASP

aB-crystal

POMT1

POMT2

POMGnT1

MTM1

BIN1
DNM2

FSH?

nucleusnucleus

laminA/C
emerin

Nesprin1

VCP?
Matrin 3


