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[image: image2.emf]1-Anomalies du complexe pyruvate deshydrogénase

La réaction catalysée par le complexe pyruvate deshydrogénase (PDHc) est une étape 

clé de la glycolyse aérobie. Ce complexe effectue la décarboxylation oxydative du 

pyruvate  en  acétylCoA, selon la réaction :

Pyruvate + CoA + NAD 



acétylCoA + NADH

Trois cofacteurs participent à cette réaction, le thiamine pyrophosphate (TPP) l’acide 

lipoïque et le flavine adenine dinucléotide (FAD).

Le complexe PDHc est  ancré dans la membrane mitochondriale interne et comprend 4 

sous-unités catalytiques E1



, E1



, E2, E3  et une protéine de liaison E3BP (protéine X) 

ainsi qu’un système de régulation enzymatique, faisant intervenir des kinases et des 

phosphatases spécifiques qui agissent sur la sous-unité E1



Les déficits en pyruvate deshydrogénase concernent :

soit le complexe pyruvate deshydrogénase seul,

soit les 3 complexes de décarboxylation oxydative  qui ont la sous-unité E3 en 

commun :

le complexe pyruvate deshydrogénase (PDHc),

le complexe



-céto-glutarate deshydrogénase,

le complexe deshydrogénase des



-céto-acides ramifiés.
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2-Structure du  complexe  PDHc
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4-Dosage de l’ activité enzymatique du complexe PDHc
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• Dans notre expérience, le Western-blot des différentes sous-unités PDH

n’est pas utilisé comme test d’orientation compte tenu de sa faible 

informativité 

