
térogénéité _clinique de nombre de ces 
maladies, dès lors que le déficit enzy­
matique n'est pas complet. La maladie 
est souvent d'apparition trop tardive, 
trop bénigne - au moins relative­
ment - ,  et de symptomatologie trop 
peu spécifique pour être reconnue par 
le médecin, et ces formes larvées et 
tardives sont probablement beaucoup 
plus fréquentes qu'on ne le pense [ 6]. 
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Maladie de Hunter chez 2 filles 

· Au colloque sur les maladies des 
lyso_somes de Cologne (voir ci­
dessus) Broadhead et 

-
Besley (Edim­

bourg) ont rapporté le cas d'une fil­
lette de 3 ans atteinte de maladie de 
Hunter. Cette affectation grave, la 
mucopolysaccharidose type II, qui 
ressemble cliniquement à la malaaie 
de Hurler, est liée au sexe et donc 
habituellement ne se manifeste cli­
niquement que chez les garçons. 
L'analyse cytogénétique a montré 
sur un des chromosomes X une 
petite délétion en qzs, que ne por­
tait aucun de ses parents. La conclu­
sion des auteurs, à la suite d'études 
de réplication des chromosomes, est 
que l'X portant la délétion est systé­
matiquement inactivé et que c'est le 
chromosome apparemment normal, 
toujours fonctionnel, qui porte le 
gène pathologique. 
Il existe une autre observation, 
datant de 1983 [ 1] qui fait état d'une 
maladie de Hunter chez une fillette 
de 3 ans porteuse d'une anomalie 
chromosomique. Il s'agissait d'une 
translocation apparemment équili­
brée, apparue là aussi de novo, entre 

un des X et un autosome, le 5 ·  
Comme i l  est habituel dans ce type 
de translocation, le chromosome X 
transloqué sur un autosome est 
constamment actif et c'est l'autre X 
qui est inactivé. La scission était 
localisée en qz6, et les auteurs ont 
conclu qu'elle avait disloqué le locus 
de l'enzyme déficiente dans la mala­
die de Hunter, enzyme qui par 
conséquent n'était plus exprimée. 
On peut remarquer que cette locali­
sation, encore provisoire, est très 
proche de la délétion qzs décrite 
chez le malade dont nous avons 
parlé plus haut. 
Rappelons à cette occasion le grand 
intérêt des anomalies chromosomi­
ques de l'X dans le sexe féminin. 
C'est notamment l'analyse de filles 
atteintes de myopathie de Du­
chenne de Boulogne et porteuses de 
translocations, qui a permis de cer­
ner le locus de c

-
ette maladie. 
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Nous avons l 'âge d e  nos neu ro n es ! 
L'ADN des cellules nerveuses ne se 
renouvelle pas durant la vie. Il est 
couramment admis que les cellules 
neuronales ne se divisent pas, et que 
par conséquent la mort cellulaire, acci­
dentelle ou naturelle, n'est pas compen­
sée dans le cerveau. Encore était-il 
possible qu'au moins les cellules vivan­
tes fussent douées d'une importante 
activité de réparation des dommages 
qui ne manquent pas de s'accumuler 
au niveau de r ADN durant toute 
une vze. 
Un article, publié en mai 1985 dans 
Science [ I 1 ruine ces espoirs. Il sem­
ble bien que non seulement le cerveau 
ne puisse compter que sur son stock 
initial de neurones, mais encore que 
les neurones eux-mêmes ne puissent 
compter que sur leurs molécules ini­
tiales d'ADN. 
Pour parvenir à cette conclusion 
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Slatkin et al. [ 11 ont utilisé la 
mesure des isotopes de carbone : le 
rapport 1 3Cf 14C diffère très significa­
tivement entre les nourritures euro­
péennes et américaines. Si donc on 
étudie des migrants qui, nés sur un 
continent, ont vécu presque toute leur 
vie sur /'autre, ce rapport isotopique 
dans /'ADN de leurs neurones indi­
quera si cet ADN a été synthétisé 
durant la vie embryonnaire et la {re­
mière enfance (le rapport 1 3Cf 4C 
sera celui du continent d'origine), ou 
bien s'il a été proljressivement rem­
placé (le rapport 1 C/14C sera alors 
celui du continent d'accueil) . C'est le 
I er résultat qui est indiscutablement 
observé, démontrant qu'il n'y a prati­
quement pas de renouvellement de 
/'ADN dans les neurones durant toute 
la vie. 
Un autre article également publié en 

mai 85 dans Nature [ 21 insistait sur 
la fréquence et la gravité des rema­
niements du matériel génétique surve­
nant de façon aléatoire dans les lym­
phocytes. Puisqu'il y a des chances 
pour que cela se produise aussi au 
niveau du cerveau, nous imaginons 
que des altérations de /'ADN doivent 
progressivement s'accumuler à ce 
niveau, facteurs de dysfonctionnement 
puis de mort cellulaire. Le vieillisse­
ment cérébral pourrait bien procéder 
avant tout de ce mécanisme, redouta­
ble en ce qu'il est difficile d'imaginer 
ce qui pourrait /'entraver. 
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