
tumeur de Wilms [ 1 5 ] .  L'étude des 
autres régions soumises à empreinte 
parentale permettra-t-elle de connaî­
tre sa (ou ses) raison (s) d'être ? 
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••• BRÈVES ••• 

••• Défaut de transcription du 
locus XIST à l'origine de syndro­
mes malformatifs sévères. Des ano­
malies caryotypiques au niveau du 
chromosome X sont connues de 
longue date dans le syndrome de 
Turner. On en distingue deux 
types : des formes discrètes, où une 
monosomie de l 'X ( 45,X) est trou­
vée chez des individus d' intelli­
gence normale, présentant parfois 
de légères dysmorphies ; ces fem­
mes diffèrent peu des femmes nor­
males, chez lesquelles un seul chro­
mosome X est resté actif (m/s n° 7, 
vol. 7, p.  750) .  En revanche ,  
d'autres formes associent un retard 
mental sévère à des troubles de 
croissance et des malformations 
multiples. Il s'agit dans ce cas de 
formes mosaïques 45,X/ 46,X,r (X) ,  
où r X  (ring chromosome) représente 
un très petit chromosome X circu­
laire ; ce chromosome rX serait 
incapable de s'inactiver, si bien 
que certains gènes seraient double­
ment exprimés, à partir du petit 
chromosome et du chromosome X 
normal. On sait qu'un locus XIST, 
exprimé seulement sur le chromo­
some inactif, marque le site sup­
posé d'inactivation [ 1 ] ,  et est, de 
ce fait, considéré comme le primum 
movens de ce phénomène inacti­
vant, au hasard, les gènes de l 'un 
des deux chromosomes X des fem­
mes. L'hypothèse a été testée que 
ce locus serait absent du petit chro­
mosome circulaire dans les syndro­
mes de Turner sévères, empêchant 
le dosage de compensation de 
s'effectuer. Le locus XIST a été 
exploré par plusieurs techniques 
chez hui t  femmes présen tant 
l ' ensemble des signes d 'un  
syndrome sévère [ 2] . Les résultats 
sont hétérogènes selon que la 
région du locus XIST était ou non 
délétée. Dans ce dernier cas, 
cependant, l 'expression de l 'ARN 
XIST était nulle ou insignifiante. Si 
la transcription du XIST est un 
indicateur d'inactivation, l 'absence 
de cette transcription dans des 
syndromes malformatifs sévères 

suggère l 'existence de mutations 
dans la voie d'inactivation sur les 
petits chromosomes rX. Ces chro­
mosomes, associés aux phénotypes 
sévères, seront san doute fort uti­
les dans la recherche des gènes 
impliqués dans l ' inactivation de 
l 'X. 
[ l .  Gilgenkrantz H .  médecine/scien­
ces 1 99 1 ; 7 :  375-7. ]  
[2.  Migeon BR, et al. Proc Natl 
Acad Sei USA 1 993 ; 90 : 1 2025-9. ]  

••• Répression mitotique de la 
transcription. Au cours de la 
mitose, la transcription des gènes 
par les ARN polymérases II et I I I  
est abolie. Cet arrêt transcription­
ne! peut être reproduit in vitro, 
dans des extraits tissulaires aux­
quels est ajoutée de la cycline B I ,  
e t  ne nécessite pas de modification 
de la chromatine. En fai t, l 'addi­
tion d'une protéine kinase mitoti­
que de type p34cdc2 à un extrait 
transcriptionnel aboutit également 
au blocage de la transcription. Got­
tesfeld et al., de La Jo lia (CA, USA) 
[ 1 ] ,  viennent de démontrer de 
manière concluante que la kinase 
MPF (mitosis/maturation promoting 
factor), formée de p34cdc2 couplée 
à une cycline B, phosphoryle des 
cibles du complexe TFII IB,  inhi­
bant ainsi la transcription dépen­
dante de l 'ARN polymérase de 
type I I I .  TFI I IB  est un facteur 
transcriptionnel composé de mul­
tiples ous-unités et qui, de plus, se 
complexe au facteur TBP (TA TA 
binding protein) et  à des T AF (TBP­
associated factors). L'inhibition de la 
transcription induite par la kinase 
mitotique peut être inversée par 
un traitement à l 'aide de phospha­
tase alcaline. Cette méthode doit 
pouvoir être utilisée également 
pour préciser les cibles de la 
répres ion mitotique de la trans­
cription dépendante de l 'ARN 
polymérase I I .  
[ l .  Gottesfeld C M ,  et al. Science 
1 994 ; 263 : 8 1 -4. ]  
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