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Figure 1 : Effet des mutations TBC1D24 sur la longueur des mitochondries. A) Images confocales representatives de

la structure mitochondriale dans les cellules primaires. B) Quantification de la longueur mitochondriale par Momito. ) Figure 3 - L'effet des mutations TBC1D24 sur la structure du réseau tubulaire du RE. A) Phénotypes observés dans les

TBC1D24-KO et siRNA-TBC1D24 induit des changement structurels mitochondriales lfibroblastes primaires témoins et mutantes colorees avec RTN4 (RE-rouge), HSP70 (Mitochondries-vert) et DAPI

A) _ c 10 (noyau-bleu). B) Graphique rapportant la guantification du % du nombre de cellules avec un réseau tubulaire altére.
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Figure 2 : Effet du KO et sIRNA-TBC1D24 sur la longueur des mitochondries. A) Cellules neuronales WT et : = 5 ||
TBC1D24-KO colorees avec TOM20 (vert) et un marqueur du noyau : DAPI (bleu). B) Graphique rapportant la | S
quantification du % de cellules avec des mitochondries normales et fragmentées. C) Fibroblastes des souris (MEFS) 10 |
contrble et Sirna-TBC1D24 colorées avec TOM20 (rouge). D) Quantification de la longueur mitochondriale dans les ! N2AWT N2A TBC-KO
MEFS a l'aide de Momito. !
Figure 5:Interaction TOMZ20-Calnexine observée par PLA. A)- C) PLA pour l'interaction TOM20-Calnexine dans les cellules
Les mutations dans la protéine TBC1D24 induisent des altérations fonctionnelles mitochondriales ) prlmalreI (Azs; dans les lignées neuronales (C). B) Quantification des spots PLA dans les cellules primaire (B) et dans les lignées
neuronales (D).
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Figure 1 : Effet des mutations TBC1D24 sur la fonction des mitochondries. A) Graphique rapportant la quantification " m —1 mutation en fonction uniguement
du niveau d’ATP dans les cellules primaires . B) Quantification de l'intensité de fluorescence du TMRM avant et apres | - = de sa nature et de sa localisation

le traitement avec CCCP dans les cellules primaires. sur la protéine TBC1D24.
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