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Analyse moléculaire dans le déficit isolé en complexe III
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[image: image2.emf]Analyse moléculaire dans le déficit isolé en 

complexe III

Cytc

Fonction du CIII: decyl ubiquinol-cytochrome c reductase

-1 sous unité mitochondriale: le Cytochrome b(cytb) 

-10 sous unités nucléaires

-1 gène d’assemblage (BCS1)

I

II

III

Composition:

dUQL



[image: image3.emf]Présentation  clinique: Très variable 

Associer le tableau clinique 

et le déficit enzymatique pour les gènes suivants

1- Cytb :

Retard de croissance, myopathie, cardiomypathie, encéphalopathie

+ déficit isolé en CIII dans au moins un tissu.

2- Human QP-C :

Atteinte hépatique + acidose lactique et hypoglycémie

+ déficit isolé en CIII dans le foie, les fibroblastes et lymphocytes.

3- BCS1:

Atteinte  hépatique + tubulopathie + acidose lactique

syndrome de GRACILE

+ déficit isolé en CIII au niveau du foie




































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































[image: image4.emf]EXPLORATIONS MOLECULAIRES

DES DEFICITS ISOLES EN CIII quelque soit la clinique
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