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sulfatases, s'additionnent les symp­
tômes de toutes ces affections, y 
compris l'ichthyose. Dans cette 
maladie, les enzymes se synthétisent 
à un rythme apparemment normal, 
mais leur dégradation est accélérée 
par défaut d'un << stabilisateur )) 
commun non encore idéntifié. 
On voit que la stéroïde sulfatase 
présente de nombreuses facettes. 
Nous voudrjorfs en ajouter une der­
nière, touchant à la génétique com­
parée. Il est admis que les gènes 
portés par le chromosome X sont les 
mêmes chez l'ensemble des mammi­
fères. Or le déficit en STS chez la 
souris possède une transmission qui 
semble autosomique dans la plupart 
des essais de croisement. La ques­
tion vient d'être tranchée [7] par 
des expériences croisant des mâles 
déficients en STS avec des femelles 
xo e) porteuses d'un marqueur 
cutané lié à l'X. Conclusion : le 
gène de la STS est bien porté par 
l'X. Pour réconcilier ces résultats 
avec ceux qui militent pour une 
transmission autosomique, les au­
teurs suggèrent que le chromosome 
Y porte un allèle fonctionnel de la 
STS qui subit une recombinaison 
obligatoire avec l'allèle lié à l'X, lors 
de la fusion des extrémités de X et 
de Y, au cours de la méiose. Cet al­
lèle n'existe apparemment pas sur le 
chromosome Y chez l'homme. 

J.-C. D. 
( I) Ck�z la souris, la formule XO donne une 

ftme//e normale et fertile, alors que dans f espèce 
humaine elle aboutit à un syndrome de Turner 
accompagné de stérilité. 

1 .  France JT, Liggins GC. Placental sulfatase 
deficiency. J Clin Endocrinol Metab 1969; 29: 
138-41 .  
2 .  Bedin M,  Conquy P,  Alsat E, Cédard L. Défi­
cit en sulfatase placentaire. Nouv Pr�ss� M�d 
1976; 5: !889-92. 
3· Shapiro LJ, Weiss R, Webster D, France JT. 
X-linked ichthyosis due to steroid-sulphatase · deficiency. Lance/ 1978; 1: 7o-2. 
4· Curry CJR, Magenis RE, Brown M, et al. 
Inherited chondrodysplasia punctata due to a 
dcletion of the terminal short arm of an X chro­
mosome. N Engl J M�d !984; 3 1 1 :  IOID-5. 
5· Shapiro L, Mohandas T, Weiss R, Romeo G. 
Non-activation of an X chromosome locus in 
man. Science 1979; 204: 1224-6. 
6. Epstein ES, Bonifas JM. Recessive X-linked 
ichthyosis: lack of immunologically detecta ble ste­
roid sulfatase enzyme protein. Hum Genet 1985; 
71:  201-5. 
1· Keiges E, Rivest M, Siniscalco M, Garder 
SM. X-linkage of steroid sulphatase in the mouse 
is evidence for a functional Y -linked allele. 
Nature 1985 ; 3 1 5: 226-7. 

gènes codant 

des cellules 

Réarrangement des 

pour le récepteur 

lymphocytaires T des au cours 

syndromes lymphoprolifératifs 

Le clonage moléculaire du gène codant pour la chaîne � du récepteur des 
lymphocytes T [1 ,2] a permis en 1984 de faire des progrès essentiels dans la 
compréhension des phénomènes de différenciation de ces cellules. Le 
récepteur T constitue-la structure des lymphocytes T qui est responsable de 
la reconnaissance spécifique de leurs cibles, de la même manière que les 
anticorps synthétisés par les lymphocytes B assurent leur spécificité par des 
antigènes particuliers. Dans les deux cas (celui du récepteur T et des anti­
corps) des mécanismes de réarrangements géniques sont impliqués dans 
l'acquisition de cette spécificité et sont à l'origine de la diversité des 
réponses possibles. Les gènes des immunoglobulines sont ainsi dans une 
configuration dite << germinale )) dans les cellules lymphocytaires non B et 
sont réarrangés au cours de la différenciation des lymphocytes B. 
L'observation de ce réarrangement, dû à la technique de l'hybridation 
moléculaire sur filtre selon Southern (voir Lexique médecine/sciences n° 2, 
vol. 2) permet ainsi d'assurer qu'une population cellulaire (par exemple une 
prolifération lymphocytaire maligne) est d'origine B [3,4]. 
Plus récemment, une série d'articles dont nous ne citerons que quelques 
exemples [5,6,7] montrent que, parallèlement, les gènes des récepteurs sont 
presque constamment remaniés dans les proliférations lymphocytaires T 
telles les leucémies lymphoblastiques T, leucémies lymphoïdes chroniques 
T, lymphomes T, syndrome de Sézary, mycosis fungoïdes, etc. Un tel phé­
nomène n'est jamais observé dans des proliférations lymphocytaires B, des 
maladies de Hodgkin ou d'autres tumeurs et leucémies. 
Le réarrangement du gène codant pour le récepteur T est donc un puissant 
marqueur des proliférations lymphocytaires T dont il indique en outre 
qu'elles sont << clonales )>, c'est-à-dire que toutes les cellules d'une même 
tumeur ont le même réarrangement et dérivent donc probablement d'une 
cellule unique, cible initiale du processus de cancérisation. 
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