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Clin dôîil sur le cil et les ciliopathies



Objectifs

ÅComprendre le rôle du cil dans la maladie 

rénale polykystique et autres ciliopathies

ÅRevoir les complications rénales et extra-

rénales de la polykystose

ÅSurvoler les options thérapeutiques



La polykystose rénale est une 

maladie héréditaire fréquente

Å10 millions de cas

ÅFormes dominantes et récessives

Å4e cause IRC terminale



La polykystose mène inexorablement 

vers lôIRC terminale

Renal survival for 10 South Wales PKD1 families (endpoint defined as end-stage renal disease)

Kidney Int. Volume 56 Issue 1 Page 34 - July 1999



Les mutations des polycystines 1 et 2 

sont responsables de la polykystose



Les polycystines sont exprimées dans le cil



Le centrosome est lôorganisateur 

des cils et de la mitose



Il existe 2 types de cils : 

motile et primaire

Diffèrent par une 

paire centrale de 

microtubules



Les cils motiles sont présents 

dans plusieurs épithéliums

Epithélium bronchique

Trompe de Fallope

Cellules épendymaires du 

ventricule



Les cils primaires sont présents 

dans de nombreux épithéliums

Photosensation Chimiosensation



Oreille interne

Les cils primaires peuvent servir 

à la mécanosensation

Aorte Artère fémorale



Le cil primaire du tubule rénal 

servirait à la mécanosensation du fluide

Mécanosensation

Orientation antéro-postérieure



Pourquoi des kystes se développent-

ils dans la polykystose rénale ?



Les cellules rénales construisent le tubule 

en se multipliant sur un axe rectiligne



Lors de la tubulogenèse, la division 

cellulaire est orientée: polarité planaire


