Inactivation du chromosome X chez la femme :

Les cellules de la femme contiennent deux clgmmes X ;celle d'un homme , qu'un
seul .Les femmes possédent donc deux fois pluspiesdes genes présents sur le chromoso-
me X que les hommes , Toutes fois les hommes éelemes ne montrent pas de différence
en ce qui concerne les produits , par exempladggités enzymatiques codées par la plus part
de ces genes . Quelle peut étre la cause ?

La cause est laompensation de dosagai est due &inactivation d'un chromosome X

chez la femme. Cet inactivation se fait au prenséages embryonnaires féminins, dans cer-
taines cellules, le chromosome X venant du péraaste, dans d’autres cellules le chromo-
some inactivé, vient de la mere . Apres inactivatia chromosome X, la femme présente
deux génotypes, selon le chromosome X inactivée(pat ou maternel), donc la femme est
unemosaiqueour le chromosome X .
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Mécanisme d’inactivation du chromosome x :

L’inactivation est initiée dans une région appedéstre d’inactivation du chromosome X

« XIC » , située dans le brin long .Dans cettea@gie trouve sur un géne appelé Xist, ce
gene n’est transcrit que sur le chromosome aggendant il n’est pas traduit en protéine,
mais ce transcrit d’ARN est présent dans le n@taecouvre le chromosome X inactif au
fur et a mesure que I'hétérochromatine se forneepi@cessus de recouvrement pourrait
agir comme signal déclenchant d’autres phénomémame la méthylation. Le locus XIST
situé sur le chromosome actif est entierement ni@#grs que sur le chromosome inactif il
n’est pas méthylé. Inversement de nombreux géneEsssur le chromosome X inactif sont
meéthylés alors que leurs homologues dans le clsome actif ne le sont pas. La methyla-
tion touche aussi les histones, comme la méthylation résidu lysine du histone H3 aussi
tot que 'ARN Xist s’attache a I’X qui va étre irta@, une autre modification au niveau des
histones, I'acétylation de H4 . Par: Mand



Ces modifications des histones préservent au kemmget I'inactivation du chromosome X.
Ces modifications de ces histones aboutissentaartzation de I'hétéro chromatine connu

sous le nom deorpuscule de Barr
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Le nombre de corpuscules de Barr chez les celddpmatiques correspond au nombre des
chromosomes X moins un (hypothése de Mary Lyomsiichez une femme normale le
nombre de corpuscule de Barr est de un, les fematemtes du syndrome de Turner (un
seul chromosome x) ne possédent aucun corpuscldarddes femmes possédent trois
chromosomes X ont deux corpuscules de Barr etdesres souffrant du syndrome de
Klinefelter (deux X et un y) ont un corpuscule deBdonc si le nombre de chromosomes
supplémentaires sont inactivés alors pour quaniisidus qui portent des chromosomes
supplémentaires (ou a qui il manque un chromos@mésentent un phénotype anormal ?
La réponse est guénactivation est incompléte, une petite partiépdes télomeres (la
réegion pseudo-autosomiques) n'est pas inacti@étte caractéristique permet d’expliquer
malgré l'inactivation des chromosomes surnumésates individus présentent des phéno-

types anormaux.

Conclusion :

Les conséquences du phénomene d’inactivatiotdurmsome X chez la femme ,est la
compensation de dosage, aussi le mosaisme géné&ajoe le chromosome X inactive et
les cellules qui contiennent ces derniers. L'inatton du chromosome X est une source

variabilité génétiqgugu’on ne retrouve pas chez les hommes.
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