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> Le cil est une extension présente a la surface de
la quasi-totalité des cellules eucaryotes. Conservé
au cours de Iévolution, il assure des fonctions
sensorielles et/ou motiles. Chez ’homme, le dys-
fonctionnement ciliaire est a I'origine de diffé-
rentes maladies regroupées sous le nom de cilio-
pathies. Grace a sa ciliature complexe, la para-
mécie constitue un modele de choix pour étudier
non seulement la structure, I'assemblage et les
fonctions des cils, mais aussi pour valider les
mutations de génes associées a ces ciliopathies. <
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Le cil est un organite essentiel qui est présent a la surface
de la plupart des cellules eucaryotes, depuis les protistes
jusqu’aux mammiféres [1]. Chez les mammiféres, deux
grandes catégories de cils existent : les cils motiles et les
cils non motiles. Le cil primaire, localisé a la surface de la
quasi-totalité des cellules quiescentes (en phase GO du
cycle cellulaire), est un cil non motile, généralement pré-
sent en une seule copie, et doté de fonctions sensorielles
impliquées dans la communication intercellulaire [2]. Le
cil motile peut, quant a lui, étre présent en copie unique,
comme dans les spermatozoides, ou en plusieurs copies
a la surface de certaines cellules épithéliales, comme
les cellules des ventricules cérébraux. Grdace a leurs bat-
tements coordonnés, ces cils sont capables de produire
un mouvement de fluide, afin de permettre I’évacuation
du mucus, la circulation d’un liquide, ou le mouvement
des ovocytes [3]. Que les cils soient motiles ou pas, leur
structure est conservée au cours de I'évolution. D’archi-
tecture cylindrique, composée de neuf doublets ou triplets
de microtubules, le cil est constitué de trois parties dis-
tinctes : le corps basal (dérivé du centriole pére), ancré a
la membrane plasmique! ; la zone de transition ; et I"axo-
neme, qui forme une projection externe a la cellule et qui
est entouré de sa propre membrane [4]. La zone de transi-
tion, située a la base de ’axonéme, constitue une véritable

Vignette © Anne-Marie Tassin.

! Les cils sont assemblés a partir d’un centriole qui prend alors le nom de corps
basal. Celui-1a peut correspondre au centriole parental du centrosome (cil
primaire) ou a des centrioles amplifiés (cils motiles). Ces centrioles s’ancrent aux
membranes cellulaires.

m/s n® 6-7, vol. 37, juin-juillet 2021
https://doi.org/10.1051/medsci/2021087

Modeéles alternatifs (10)

Une série animée par Thierry Jouault
La paramécie,
un organisme
modele

pour étudier

la ciliogenese
et les maladies
ciliaires

Khaled Bouhouche, Pierrick Le Borgne,
Michel Lemullois, Anne-Marie Tassin

Université Paris-Saclay, CEA,
CNRS, Institut de biologie
intégrative de la cellule (12BC),
1 avenue de la Terrasse,

91198 Gif-sur-Yvette, France.
anne-marie.tassin@i2bc.paris-

saclay.fr

barriere physique qui contrdle les échanges bidirectionnels de protéines et
de lipides entre cytoplasme et compartiment ciliaire [4]. Les cils motiles
se distinguent essentiellement des cils non-motiles par la présence de bras
de dynéines, des moteurs moléculaires dépendant de I’ATP et associés aux
microtubules, qui assurent leur battement.

La formation de ces cils, ou ciliogenése, est une succession d’étapes
cytoplasmiques, coordonnées dans le temps et dans I"espace. €lle com-
prend plusieurs phases clés communes a tous les cils : maturation, migra-
tion et ancrage du corps basal & une membrane (membrane vésiculaire
ou membrane plasmique), puis croissance [4]. Une fois le cil formé, le
corps basal nécessite d’étre convenablement orienté [4]. Chez ’lhomme,
chaque étape de la ciliogenese peut présenter des anomalies qui sont a
I’origine d’altérations des fonctions ciliaires se traduisant par un spectre
d’atteintes cliniques large et complexe. Les maladies qui en découlent, a
hérédité mendélienne, sont regroupées sous le terme de ciliopathies [5].
Le nombre de ces maladies témoigne de I'importance de ces structures
dans le fonctionnement cellulaire des eucaryotes. Plus de 180 génes,
dont des mutations ont été associées a une ciliopathie, ont été identifiés
[5]. Les nouveaux genes détectés concernent désormais un nombre res-
treint de familles de patients, ce qui pose le probleme de Iidentification
de la mutation causale parmi le polymorphisme génétique des individus.
Uutilisation d’organismes modeles, dont la paramécie, permettant de
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Figure 1. Organisation de I'appareil ciliaire de la paramécie. A. Organisation corticale d’une paramécie, Paramecium tetraurelia, aprés immunomar-

quage par Ianticorps ID5 qui se lie spécifiquement aux corps basaux (Al). Le champ invariant comportant des doublets de corps basaux ciliés est

délimité par les pointillés blancs, immunomarqués par un anticorps anti-tubuline poly€ marquant spécifiquement les cils (A2) (barre d’échelle : 20 pm).

B. Organisation ultra-structurale de I'appareil ciliaire. Vue longitudinale d’une unité corticale présentant deux corps basaux dont seul le corps basal

postérieur est cilié (B1). Vue longitudinale d’une unité corticale du champ invariant montrant deux corps basaux ciliés (B2). Les fleches indiquent la

position des trois plaques constituant la zone de transition (terminale T, intermédiaire | et axosomale A). On notera I"augmentation de la taille de cette

zone lorsque le corps basal est cilié (barre d’échelle : 200 nm). C. Représentation schématique du processus de duplication et d’ancrage du corps basal.

Corps basal déja ancré et cilié (1). Début de la duplication d’un nouveau corps basal (2). élongation (3). Détachement et redressement (4). Ancrage (5).

valider tres rapidement I'implication de génes candidats dans la fonction
ciliaire, est donc particulierement importante.

Nous présentons les propriétés qui font de la paramécie un organisme
de choix pour découvrir de nouveaux acteurs moléculaires impliqués
dans certaines étapes de la ciliogenése, notamment I’ancrage des
corps basaux, pour identifier de nouvelles fonctions de certaines
protéines déja connues, et pour valider de nouveaux genes candidats
impliqués dans les ciliopathies.

La paramécie, un modéle d’étude des cils

La paramécie est un protozoaire cilié unicellulaire de la famille des Para-
meciidae, abondant dans les eaux douces et saumdtres. Sa taille est
d’environ 150 pm. Son corps est recouvert de 4000 cils vibratiles dont les
battements sont nécessaires a la prise de nourriture et a la locomotion,
mais aussi a la conjugaison (reproduction sexuée par fécondation réci-
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proque). Les corps basaux des cils s’organisent en rangées
longitudinales et paralléles, selon I'axe antéro-postérieur
(Figure 1A1), et sont insérés dans le cytosquelette sous-
jacent, épiplasme, qui est divisé en unités corticales [6].
La polarité des corps basaux est déterminée par la position
asymétrique des appendices auxquels ils sont associés.
A la différence des métazoaires, chez lesquels les corps
basaux dérivent de centrioles, la paramécie ne possede pas
de centrosomes. Les corps basaux sont donc issus de corps
basaux parentaux déja ancrés et ciliés. Apres duplication,
les corps basaux nouvellement formés se redressent pour
s'ancrer (Figure 1C). Cet assemblage s’effectue selon une
chorégraphie trés précise dans le temps et dans 'espace.
Des anomalies affectant cette organisation conduisent a
I'apparition de phénotypes anormaux facilement détec-
tables chez la paramécie, touchant sa viabilité, sa nage

633



634

et/ou sa forme, et directement observables et analysables en microscopie
[7, 8]. Cette organisation corticale complexe et la facilité de détection et
d’analyse des phénotypes font ainsi de la paramécie un excellent modele
pour étudier une panoplie de processus cellulaires, comme la duplication,
la structure des corps basaux ou la motilité ciliaire. La paramécie offre
également de nombreux avantages techniques qui permettent des ana-
lyses moléculaires et biochimiques rapides : (1) un outil d’inactivation
génique performant, I'interférence d’ARN (ARNi), qui présente une bonne
efficacité par ingestion de bactéries produisant de ’ARN double brin, et
qui permet ainsi une analyse phénotypique des la premiére division, aussi
bien dans des cellules isolées que dans une population clonale [9]; (2)
un protocole de transgenése suivie de marquages par des anticorps spé-
cifiques, faciles a réaliser en microscopie a fluorescence ou électronique
[10]; (3) et des données génomiques et post-génomiques disponibles et
répertoriées dans plusieurs bases de données [11, 12].

La ciliature chez la paramécie : structure et organisation

Chez la paramécie, la ciliature est organisée en deux types d’unités corti-
cales, selon qu’elles contiennent en leur centre un (« singulet ») ou deux
(« doublet ») corps basaux (Figure 1). Dans la région antérieure de sa face
ventrale, les unités corticales ne contiennent que des doublets de corps
basaux ciliés. La région postérieure est, quant a elle, constituée uniquement
de singulets ciliés. Entre ces deux régions, les unités corticales possédent
soit des singulets soit des doublets, dont seul le corps basal antérieur est
cilié [6]. La duplication des corps basaux, comme celle des centrioles, est
couplée a la division de la cellule. La paramécie duplique tous ses corps
basaux et assemble des milliers de cils tout en continuant a nager. Lan-
crage du corps basal fils n’est pas systématiquement suivi de la formation
de "axonéme, et un certain nombre de corps basaux néoformés resteront
sans cil ; ils deviendront ciliés au cours du cycle cellulaire suivant [7, 13].

Ancrage des corps basaux

Le processus d’ancrage des corps basaux nécessite I'interaction de leur
partie distale avec la membrane plasmique. Cette étape sera a 'origine
de la formation de la zone de transition, qui comporte trois plaques :
terminale, intermédiaire et axosomale visible en microscopie électro-
nique (Figure 1B1 et B2) [6]. Chez ’homme, des défauts d’ancrage des
corps basaux ou de la formation de la zone de transition sont associés
a des ciliopathies séveres, comme les syndromes de Meckel-Gruber
(MKS)?, oro-facio-digital (OFD)® [14], de Joubert®, ou la néphro-

? Le syndrome de Meckel-Gruber est une maladie monogénique caractérisée par la combinaison de kystes
rénaux et de plusieurs manifestations associées, incluant des anomalies de développement du systéme
nerveux central et une polydactylie.

¥ Le syndrome oro-facio-digital est un trouble neuro-développemental caractérisé par des anomalies
variables, incluant des malformations externes (craniofaciales et digitales) et une atteinte possible du
systéme nerveux central (SNC) et des visceres.

* Le syndrome de Joubert est caractérisé par une malformation congénitale du tronc cérébral et une agé-
nésie (une absence de formation d’un organe ou d’un membre lors de I’embryogenése) ou une hypoplasie
du vermis cérébelleux, entrainant des troubles respiratoires, un nystagmus (un mouvement d’oscillation
involontaire et saccadé du globe oculaire causé par une perturbation de la coordination des muscles
oculomoteurs), une hypotonie, une ataxie (un manque de coordination fine des mouvements volontaires)
et un retard du développement moteur.
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nophtise® (NPHP) [15]. Christel Thauvin-Robinet et al.
ont montré I’implication de la protéine OFD1 (oral-
facial-digital syndrome 1 protein) et de certains de
ses partenaires de liaison dans cette étape d’ancrage
[16, 17]. Chez la paramécie, cette protéine assure une
fonction similaire a celle décrite chez "homme. Cette
conservation fonctionnelle, des protistes a I’homme
[18], valide la paramécie comme modéle d’étude du
processus d’ancrage des corps basaux. L'organisation
ciliaire précise de la paramécie se préte a la dissection
du mécanisme moléculaire qui le contrdle. En effet, les
défauts d’ancrage des corps basaux chez ce cilié sont a
I'origine d’un phénotype spécifique, qui se caractérise
par une altération de I’organisation corticale, et par
’apparition de corps basaux nouvellement formés dans
le cytoplasme [19]. La paramécie offre ainsi une facilité
d’analyse par rapport aux cellules de mammiferes dans
lesquelles ces défauts conduisent a une absence de cil
dont I’origine nécessite d’étre identifiée par des obser-
vations de coupes sériées en microscopie électronique.

Au cours de la derniére décennie, I’étude de plusieurs
geénes conservés au cours de I’évolution, comme Cen?2
(centrine2), Cen3 (centrine3), FOR20/FOPNL (FOP-
related protein of 20 kDa), OFDI et VFL3 (variable
flagellar number mutant 3), a été entreprise chez la
paramécie (Figure 2). La déplétion de chacune de
ces protéines conduit @ un ensemble de phénotypes
caractéristiques : arrét de croissance de la cellule,
diminution de sa taille, réduction du nombre de corps
basaux présents sur le cortex et accumulation de
corps basaux néoformés dans le cytoplasme (Figure
242, A4). Alors que les protéines Cen2, FOR20/FOPNL
et OFD1 sont localisées a la partie distale du corps
basal [18-20], les protéines Cen3 et VFL3 se situent
au niveau de la partie proximale du corps basal peére,
respectivement au niveau des fibres striées [18] et
d’une structure cytosquelettique appelée ALF (ante-
rior left filament) [21]. Cen2, FOR20 et OFD1 seraient
donc impliquées dans la formation de la partie distale
du corps basal néoformé et seraient nécessaires a son
ancrage (Figure 2 B1-B4). VFL3 définirait, quant a elle,
la polarité rotationnelle du corps basal qui est néces-
saire & son positionnement [18] (Figure 2 Bé et B7).
Cen3 contrdlerait son redressement et son orientation
dans le cortex [21] (Figure 2 B8). La chronologie d’ac-
tion de ces protéines indique que Cen2 agit au début
du processus. Elle sera suivie de I’action d’0FD1 et de
FOR20, recrutées de fagon interdépendante. Contrai-
rement a OFD1, le recrutement de FOR20 nécessite la

5 La néphronophtise est une néphropathie tubulo-interstitielle chronique, parfois
associée a des signes extra-rénaux.
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Figure 2. Phénotypes correspondant a 'inactivation de génes intervenant dans le positionnement des corps basaux. A. Paramécies marquées par I’anti-

corps ID5. Organisation corticale dorsale d’une cellule témoin (Ctrl) (A1) et d’une cellule dont le géne FOPNL a été inactivé (A2). Coupes optiques du

cytoplasme d’une cellule témoin (A3) et d’une cellule dont le géne FOPNL a été inactivé (A4). On observe une désorganisation de I’agencement des

corps basaux accrochés a la membrane et la présence de nombreux corps basaux néoformés et intracytoplasmiques. B. Observation ultrastructurale

des corps basaux. Vue longitudinale d’une unité corticale avec deux corps basaux, dont un seul est cilié, dans une cellule témoin (Ctrl) (B1) ou apres
inactivation des genes : Cen2 (B2), OFDI (B3), FOPNL (B4), Vfl3 (B7) et Cen3 (B8). La fleche montre les défauts dans la partie distale du corps basal.

Vue transversale d’une unité corticale avec deux corps basaux au niveau des racines ciliaires et représentation schématique de cette unité corticale

(B5). Fc : fibre cinétodesmale, RTC : racine microtubulaire post-ciliaire, RTa : racine microtubulaire transverse antérieure, RTp : racine microtubulaire

transverse postérieure. Apres inactivation du géne Vfl3 (B6), on note la présence d’une fibre cinétodesmale surnuméraire, suggérant la perte de la

polarité rotationnelle. La double fleche rouge indique la hauteur de la zone de transition (barre d’échelle : 200 nm). Toutes les images de microscopie

électronique sont réalisées par M. Lemullois et ont été adaptées a partir des articles [18] et [20]. http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/) [20].

localisation correcte de Cen?2 tandis que VFL3 permet le recrutement
de Cen3. Des résultats similaires ont été obtenus chez certains mam-
miféres [17] et plathelminthes [22], ce qui suggére une conserva-
tion de ces fonctions au cours de I’évolution et démontre, une fois
encore, que la paramécie est un modeéle puissant pour examiner et
analyser ces processus.

m/s n® 6-7, vol. 37, juin-juillet 2021

Limplication de la zone de transition
dans la cassure des cils

La zone de transition contrdle le trafic des molécules
entre le compartiment cytoplasmique et le compartiment
ciliaire [4]. Ce contrdle semble étre effectué par les fibres
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de transition localisées a la base de ce dernier, et par des liens, en ¥, qui
relient les doublets de microtubules de I'axonéme a la membrane du cil.
De nombreuses protéines de la zone de transition ont été identifiées [23] :
les protéines CEP290 (centrosomal protein 290) et RPGRIP1L (retinitis pig-
mentosa GTPase regulator-interacting protein 1-like protein), permettant
le recrutement de deux complexes protéiques majeurs, MKS (Meckel-Gruber
syndrome) et NPHP (nephronophtysis), qui agissent ensemble pour assurer
la biogenese et le bon fonctionnement de cette zone. Son importance dans
le fonctionnement ciliaire a été démontrée : des mutations touchant des
genes codant des protéines localisées dans cette zone sont en effet asso-
ciées & des ciliopathies sévéres [5]. Les protéines TMEM (transmembrane
protein)216 et TMEM107 qui appartiennent au module MKS, la protéine
NPHP4 du complexe NPHP, et les deux protéines pivots CEP290 et RPGRIPI1L,
sont conservées chez la paramécie [7]. Comme dans les autres modeéles
ciliaires étudiés, elles s’organisent en symétrie d’ordre 9, autour de I’axo-
neme. Elles assurent la biogenese et la fonction de la zone de transition.
Delphine Gogendeau et al. [7] ont découvert une nouvelle fonction pour
ces protéines : le contrdle de la déciliation. Chez la paramécie, la décilia-
tion peut étre physiologique, comme lors de la conjugaison [24], ou induite
expérimentalement par un traitement chimique (Ca®/éthanol [EtOH]) et
mécanique [7]. Les paramécies qui n’expriment plus ces protéines pré-
sentent en effet un comportement de nage anormal, associé & un ralentis-
sement de leur croissance, mais sans altération des étapes de duplication
et d’ancrage des corps basaux. Les cils de cellules dont les genes TMEM216
ou TMEMI07 ont été inactivés, sont libérés dans le milieu extracellulaire,
puis de nouveaux cils repoussent. absence de ces deux protéines semble
ainsi affaiblir les cils qui ne résistent plus a la force exercée par les bat-
tements ciliaires. Les observations en microscopie électronique réveélent
que le plan de cassure de ces cils coincide avec la plaque axosomale de la
zone de transition. Contrairement a TMEM107 et TMEM216, la déplétion des
genes codant CEP290, RPGRIPIL ou NPHP4 empéche la déciliation induite
chimiquement. Cela est sans doute dii a une dérégulation du flux des ions
Ca® au niveau de la zone de transition [7]. €n plus de leurs fonctions déja
établies, ces protéines conservées de la zone de transition sont donc impli-
quées dans un autre processus cellulaire, la déciliation.

La déciliation est observée dans les épithéliums multiciliés des vertébrés.
Par exemple, dans I'oviducte des oiseaux et des mammiferes, les cellules
rompent leurs cils lors de la phase lutéale du cycle menstruel [25]. De
méme, dans les cellules rénales de la lignée IMCD3 (inner medullary collec-
ting duct) en culture, la perte de cil, qui est un comportement normal du
cil primaire lors du cycle cellulaire, s’effectue majoritairement par cassure
[26]. Comme chez les protistes, la cassure du cil chez les vertébrés s’effec-
tue au niveau de la zone de transition, suggérant une conservation de ce
processus assuré par les protéines de cette zone, au cours de I’évolution.
Ces données ouvrent ainsi de nouvelles perspectives dans la compréhen-
sion du processus de ciliation/déciliation.

La paramécie : organisme modéle de la dyskinésie ciliaire
primitive

La grande majorité des ciliopathies connues sont causées par le
dysfonctionnement des cils primaires. Les défauts des cils motiles
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entrainent, quant @ eux, un syndrome nommé dyskinésie
ciliaire primitive (DCP). Les analyses approfondies des
mécanismes moléculaires contrélant I"assemblage et
la fonction des cils, menées au cours de ces derniéres
années grace a 'utilisation d’organismes modeles, ont
permis de comprendre les bases moléculaires de ces
ciliopathies.

La DCP est caractérisée principalement par des infec-
tions récurrentes des voies respiratoires supérieures
et inférieures, causées par une altération de I"épura-
tion mucociliaire, par une stérilité masculine, ou par
une disposition des organes internes inversée (situs
inversus)® [3, 271. Une quarantaine de génes ayant des
mutations a I'origine de la DCP ont été identifiés. L'un
des défauts structuraux ciliaires le plus fréquemment
retrouvés est I'absence des bras de dynéine internes
et externes, du fait de mutations touchant les génes
codant des protéines impliquées dans I"assemblage et/
ou le transport de ces bras de dynéine [3].

La paramécie permet de tester en quelque semaines
I"implication de nouveaux génes candidats dans la
DCP. Une collaboration fructueuse entre équipes tra-
vaillant sur ce modéle et des généticiens cliniciens a
permis d’identifier trois génes candidats de la mala-
die : Cllorf70 (chromosome 11 open reading frame
70)", DNAHY (dynein axonemal heavy chain 9) et TTC12
(tetratricopeptide repeat domain 12) [28-30]. Les
expériences d’interférence par ARN (ARNi) réalisées
sur la paramécie ont en effet montré que la perte de
fonction de chacun de ces génes conduit a une dimi-
nution de sa vitesse de nage (Figure 3A et B) et de la
fréquence de battement ciliaire, ainsi qu’a une forma-
tion partielle, voire a I"absence, des bras de dynéines
(Figure 3C). Les analyses de localisation subcellulaire,
de méme que des expériences biochimiques, ont révélé
que Cllorf70 est majoritairement présente dans le
cytoplasme mais aussi au niveau des cils. La combi-
naison des expériences de déciliation/reciliation, de
déplétion d’un des IFT (intraflagellar transport)®, et
de localisation a montré que la protéine codée par
C1lorf70 se comportait comme un IFT (Figure 3D). Cette
protéine pourrait donc assurer le repliement correct des
complexes dynéines dans le cytoplasme, et interagir
avec les complexes IFT et transporter ces derniers dans
le cil jusqu’a leur étape d’ancrage [28].

¢ Position en miroir par rapport & leur disposition normale.
" ou CFAP300 (cilia and flagella-associated protein 300).
¢ Intraflagellar transport (IFT) : processus de transport bidirectionnel par lequel
les constituants du cil sont acheminés. Ce processus implique des complexes
protéiques de grande taille, appelés pour cette raison « [FT particles » et plus
communément IFT.
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Figure 3. La paramécie, un
modele d’étude pour les dyski-
nésies ciliaires primitives (DCP).
A. Suivi de la trajectoire de nage
des cellules témoins (Ctrl) (A1),
ou dont les genes C11orf70 (A2)
ou TTC12a (A3) ont été inactivés,
analysée par vidéo microscopie
pendant une durée de 10 s, avec
une acquisition toutes les 0,3 s.
Une projection en Z de toutes les
images du film permet d’obte-
nir la trajectoire. U'espacement
entre deux points est directe-
ment relié a la vitesse de nage.
B. Quantification de la vitesse
moyenne de nage d’une cin-
quantaine de cellules par condi-
tion. Chaque point représente la
vitesse moyenne de nage d’une
paramécie. Les barres d’erreurs
représentent la déviation stan-
dard a la moyenne. Test t de
Student : ****: p <0,0001.
C4 TTC12a ARNi C. Coupes transverses en
ey, Wy microscopie électronique d’un
axonéme de cil, issues de cellule
témoins (Ctrl) ou dont le geéne
Cllorf70 a été inactivé (C2),
obtenues apres une fixation par
glutaraldéhyde/acide osmique.
La perméabilisation suivie d’une
fixation glutaraldéhyde/acide
tannique/acide osmique permet
de mieux visualiser les bras de
dynéines de la cellule témoin
(C3) et de la cellule dont le gene
TTC12 a été inactivé (C4). Les
fleches indiquent la présence
des bras internes et externes de
dynéines et les tétes de fleche
indiquent I"absence de ces
bras (barre d’échelle : 50 nm).

D. Localisation des protéines

couplées & la GFP (green fluorescent protein), C110rf70-GFP et IFT46-GFP au cours de la reciliation chez la paramécie. Les cellules sont déciliées transitoirement

par une solution Ca®/€t0H. Apres lavage en milieu de culture (15 min), les cellules sont fixées et immunomarquées par un anticorps anti-tubuline poly€ (rouge)
pour observer les cils. La localisation de la GFP (D1), de C110rf70-GFP (D2) et IFT46-GFP (D3) est observée par fluorescence directe (barre d’échelle 20 pm).

Conclusion

La paramécie représente donc un modele de choix pour comprendre les
mécanismes moléculaires gouvernant les processus de la ciliogenése et

m/s n® 6-7, vol. 37, juin-juillet 2021

pour décrire I'architecture moléculaire sous-jacente des
cils. Uétude comparative de ces processus cellulaires
dans des organismes modeles éloignés d’un point de vue
évolutif (paramécie, planaire, Caenorabditis elegans,
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drosophile, poisson-zébre et mammiféres) permettra d’identifier des
mécanismes communs ou spécifiques pouvant étre responsables des
divergences potentielles observées chez I’homme dans différents tissus. ¢

SUMMARY

Paramecium, a model organism to study ciliogenesis and
ciliopathies

The cilium is a cell extension forming a distinct compartment of euka-
ryotic cell body with a complex and dynamic structure. This structure
is highly conserved across species and ensures various functions as
sensory and motility. In humans, ciliary dysfunction results in diseases
(ciliopathies) that can affect all organs. Thanks to its complex ciliary
structure, the unicellular and ciliated microorganism, Paramecium,
constitutes a model of choice not only to study the structure, assembly
and function of cilia but also to validate the specific role of mutations
of genes linked to the ciliopathies. ¢
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