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Détection des prions anormaux
Jusqu’à présent, on ne pouvait établir avec
certitude le diagnostic de la maladie de

Creutzfeldt-Jakob qu’en observant
le cerveau des patients décédés.
Une équipe de la Société suisse Prio-
nics a mis au point un anticorps qui
reconnaît spécifiquement le prion
anormal qui semble être la cause
de la maladie. Ce test, validé sur
des cerveaux, sera peut-être suffi-
samment sensible pour que le prion
anormal soit détecté dans les amyg-
dales ou dans les ganglions des per-

sonnes atteintes. Si cet anticorps réussit
à inactiver le prion anormal, il devien-
drait un agent thérapeutique.

Pomme de terre et peinture
Les végétaux synthétisent des molécules
complexes, qu’il serait intelligent d’ex-
traire et de transformer, au lieu de
synthétiser difficilement des composés
organiques à partir de pétrole. Cette idée
est aujourd’hui passée dans l’industrie
des peintures : des chimistes de la Société
ICI ont proposé de remplacer des com-
posés acryliques ou vinyliques par de
l’amidon purifié à partir de maïs, de blé
ou de pommes de terre. Les peintures à
l’amidon durcissent comme les peintures
classiques et ne pourrissent pas sur les
murs : l’amidon est au sein du dépôt,
protégé des micro-organismes qui le
consommeraient.

L’hygiène sur Mir
Maladies de peau, infections respiratoires,
contamination des aliments : l’hygiène
sur la station orbitale Mir est médiocre.
Selon les études d’un microbiologiste
italien, les astronautes qui vivent dans
l’atmosphère confinée de Mir libèrent
15 fois plus de micro-organismes par
minute que dans des conditions nor-
males. Dans l’espace, le système im-
munitaire est affaibli, de sorte qu’à la fin
d’un vol de longue durée les risques
d’infection sont accrus.

Satellites irréguliers
Deux nouveaux satellites d’Uranus ont
été observés avec le télescope du Mont
Palomar, en Californie. De 80 à 150
kilomètres de diamètre, ces deux ag-
glomérats de glace et de poussières
tournent sur des orbites «irrégulières»,
excentriques et inclinées par rapport au
plan de l’écliptique à six et huit millions
de kilomètres de la planète. Cette dé-
couverte porte à 17 le nombre de satellites
d’Uranus.

des images 3 × 3 pour certains sujets, et
des images 4 × 4 pour d’autres, d’où la
conclusion que la quantité moyenne d’in-
formations saisies en une fixation du regard
est intermédiaire entre 9 et 16 éléments
binaires, soit environ 12 bits, plus ou moins
3 bits. Avec des couples d’images 4 × 4
présentant une seule différence, de nom-
breux sujets font des erreurs, et les jugent
identiques, ce qui montre, d’une autre
manière, que la région saisie avec préci-
sion est inférieure à 4 × 4.

Ce résultat sur la «mémoire en vol»
cadre bien avec ce que l’on sait de la lec-
ture : le regard se pose sur un mot, capte
exactement un petit nombre de lettres signi-
ficatives, et les autres lettres sont moins
lues que devinées en fonction du contexte,
d’où la difficulté pour repérer certaines
erreurs typographiques. Il cadre aussi avec
des expériences plus anciennes faites dans
les années 1960 par George Sperling, à
l’Université Harvard : Sperling avait pré-
senté brièvement à des sujets des tableaux
de 12 lettres et observé qu’ils en retenaient
environ quatre ou cinq seulement à leur
emplacement exact.

Utilisant nos images de synthèse, nous
avons entrepris de caractériser l’acquisi-
tion d’informations en mémoire sur de plus
longues durées. Un sujet observe une
image isolée pendant un temps déterminé,
puis un couple tel que (c)qui contient d’une
part cette image (soit à gauche, soit à droite),
d’autre part une image qui en diffère en
un nombre qde cases, et il doit dire si l’image
vue en premier est celle de gauche ou de
droite. Quand q est petit – par exemple,
égal à un –, le sujet risque de répondre au
hasard, parce qu’il ne se souvient pas de
l’image initiale de manière suffisamment
détaillée. En choisissant q convenable-
ment, on arrive à cerner, pour chaque sujet,
la quantité d’informations acquises.

Typiquement, quand un sujet voit une
image 8 × 8 pendant une seconde, il la
reconnaît une fois sur deux au sein d’un
couple présentant trois différences, et

répond au hasard les autres fois, d’où l’on
calcule qu’il mémorise  environ 13 bits
par image. Quand il examine l’image pen-
dant huit secondes, il mémorise un peu
plus : en moyenne 20 bits. On aurait pu
s’attendre à trouver des valeurs bien supé-
rieures, sachant que les 12 bits de la
mémoire en vol sont acquis en 200 ou
300 millisecondes. Les prises d’infor-
mation visuelle ne s’additionnent donc
pas de manière simple, du moins avec
nos images de synthèse. Selon toute vrai-
semblance, la mise en mémoire réclame
une appréhension  analytique allant au-
delà de la première impression. Notre
vocabulaire des formes, pour décrire les
motifs abstraits, est sans doute insuffi-
sant. Le problème est différent, dans la
lecture ou lors du déchiffrement d’une
partition musicale, car, grâce à des années
d’apprentissage intense, nous conver-
tissons très efficacement les symboles
visuels en entités ayant un sens, facile-
ment mémorisables.

L’interprétation d’une image ayant une
portée écologique est particulièrement
rapide : Simon Thorpe et ses collègues
du Centre de recherche cerveau et cogni-
tion à Toulouse ont montré qu’en 140
millisecondes, le cerveau humain sait si
une image représente ou non un animal,
et nous verrions bien plus d’une scène
naturelle soudain révélée par un éclair
lumineux que nos 12 bits de base. Ici aussi,
il apparaît que l’information qui se grave
n’est pas exprimée par une séquence de
pixels, comme le serait une image vidéo,
mais plutôt par la présence ou l’absence
de certains éléments significatifs : visage,
animal, plante, maison, plan d’eau, masse
rocheuse... Une représentation qui s’ex-
primerait comme une combinaison de
matériaux déjà en mémoire pourrait être
compacte, et néanmoins riche, dans la
mesure où chacun des éléments pris en
compte serait lui-même complexe.

Jacques NINIO et Nicolas BRUNEL
École normale supérieure, Paris

Suite page 28

BRÈVES Suite de la page 25

L’ataxie de Friedreich
Cette maladie génétique
résulte d’une accumulation
de fer dans les «centrales
énergétiques» des cellules.

L ’ataxie de Friedreich est une mala-
die neurodégénérative qui touche
environ une personne sur 50 000.
En 1996, le gène responsable de

la maladie a été isolé ; il code une petite
protéine, la frataxine, dont la fonction était
encore inconnue. Agnès Rötig et ses col-

lègues de l’Unité INSERM 393, à l’Hôpital
Necker-Enfants Malades, viennent de
montrer que l’absence (ou une quantité
insuffisante) de cette protéine chez les
malades perturbe la production de l’éner-
gie des cellules.

La maladie se manifeste par une mau-
vaise coordination des mouvements, des
troubles moteurs et une faiblesse mus-
culaire ; les malades ont souvent un cœur
anormalement gros. Avant même d’en
avoir la preuve, on pensait que l’ataxie
de Friedreich était une maladie mito-
chondriale, ce type de maladies qui résul-
tent d’une anomalie des mitochondries,
les «centrales énergétiques» des cellules
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qui, grâce à la chaîne respiratoire, pro-
duisent l’énergie dont l’organisme a besoin
pour fonctionner. Chaque cellule contient
des centaines de mitochondries, et leur
répartition entre ses cellules filles est aléa-
toire (à chaque division cellulaire, le stock
de mitochondries double, de sorte que
chaque cellule fille hérite d’un nombre
constant de mitochondries). Quand un
ovule fécondé contient quelques mito-
chondries dont l’ADN est muté, certaines
cellules filles héritent de nombreuses mito-
chondries mutées, tandis que d’autres
reçoivent surtout des mitochondries
normales. La nature et la gravité des
symptômes varient d’une personne à
l’autre selon la localisation et la quantité
des mitochondries anormales. Quand la
production d’énergie par les mitochon-
dries est insuffisante, certains organes,
tels le cœur, le cerveau ou les muscles
ne fonctionnent plus correctement et la
maladie s’installe.

L’équipe de Necker-Enfants Malades
a étudié un enfant qui présentait une
hypertrophie du cœur et une maladie
de Friedreich. Or cet enfant avait aussi
une anomalie mitochondriale très rare,
touchant simultanément plusieurs pro-
téines de la chaîne respiratoire mito-
chondriale, et aussi l'aconitase, une
enzyme du cytoplasme qui sert à la régu-
lation de la concentration en fer des
cellules. Le déficit des enzymes norma-
lement produites par les mitochondries
ne fut décelé que dans le cœur.

Simultanément, des études sur la
levure montraient qu’en l’absence de l’ho-
mologue de la frataxine, les levures ont
une production d’énergie anormale et que
tout le fer s’accumule dans les mitochon-
dries. Ainsi, la frataxine contrôle l’apport
du fer dans les mitochondries, puisqu’en
son absence, le fer s’y accumule. Les divers
résultats ont montré que l’ataxie de Frie-
dreich est une maladie mitochondriale

résultant d’une anomalie de la concen-
tration en fer dans les mitochondries.

La perte de l’activité de l'aconitase
amplifie l’anomalie, car c’est une enzyme
essentielle pour l’introduction du fer dans
les cellules et pour son stockage. Nor-
malement, en présence d’un excès de
fer, les cellules fabriquent des sortes
de réservoirs (des molécules de ferri-
tine) et peu de récepteurs du fer : l’élé-
ment ne pénètre pas dans les cellules
et sa concentration à l’état libre est
limitée. Au contraire, en cas de carence
en fer, la fonction de l’enzyme aconitase
change : elle perd ses propres atomes
de fer, inhibe la fabrication des réser-
voirs de fer et favorise la production
des récepteurs membranaires du fer
(davantage de fer entre dans les cel-
lules). L'aconitase sert de premier rem-
part de régulation de l’entrée du fer dans
les cellules. Quand l'aconitase n’est pas
fonctionnelle, comme c’est le cas chez
les personnes atteintes de la maladie de
Friedreich, le fer abonde dans les cel-
lules. Normalement, la frataxine devrait
servir de second rempart, en empêchant
que le fer ne traverse la membrane mito-
chondriale. Lorsqu’elle n’est pas fonc-
tionnelle, le fer s’accumule dans les
mitochondries. Or, cet élément est un
agent oxydant qui engendre la produc-
tion de radicaux libres toxiques pour la
chaîne respiratoire mitochondriale, donc
pour la production de l’énergie cellulaire.

Il reste à comprendre comment la fra-
taxine régule l’entrée du fer dans les mito-
chondries, et pourquoi le cerveau et le
cœur sont parmi les organes les plus
atteints. Maintenant que l’on connaît la
cause cellulaire de la maladie de Frie-
dreich, on pourra peut-être réduire les
effets dévastateurs de l’anomalie en lut-
tant contre l’accumulation du fer dans les
mitochondries ou contre les consé-
quences du stress oxydatif qui en résulte.
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Chez les personnes atteintes de la maladie de Friedreich, les deux remparts qui protègent
les cellules et ses constituants contre un excès de fer sont inactifs : l'aconitase n’em-
pêche pas la fabrication des récepteurs membranaires du fer et les «réservoirs» du fer ne
stockent pas l’élément, de sorte que le fer s’accumule dans le cytoplasme ; le second
rempart inopérant, la frataxine, laisse pénétrer le fer dans les mitochondries qui subissent
l’attaque destructrice des radicaux libres créés par le fer.

Le colza et la ravenelle
Le colza transgénique transfère
un gène de résistance à sa
cousine, la ravenelle.

D éjà produits outre-Atlantique,
les végétaux transgéniques,
contenant un gène dont ils sont
normalement dépourvus, ne sont

cultivés qu’à titre expérimental en Europe.
Toute variété nouvelle est accueillie avec
circonspection : c’est le cas d’un colza
génétiquement modifié pour résister à
un herbicide. Lors de l’épandage de cet
herbicide, les mauvaises herbes seraient

éliminées et, seul, le colza serait pré-
servé... à condition que le gène de résis-
tance ne soit pas transmis aux autres
plantes. Or, l’équipe d’Anne-Marie
Chèvre, à l’INRA de Rennes, vient de mon-
trer que le colza se croise avec sa cou-
sine la ravenelle, et lui transmet,
notamment, son gène de résistance à un
herbicide.

Depuis une cinquantaine d’années,
le colza est cultivé en France (quelque
750 000 hectares) surtout pour ses
graines oléagineuses. En serre, des croi-
sements forcés, où la pollinisation est
faite à la main, donnent des hybrides
entre le colza et des espèces proches,
tels le chou, la moutarde noire ou encore

la ravenelle, une mauvaise herbe qui
pousse naturellement à proximité du
colza et fleurit au même moment. Que
se passe-t-il en plein champ, quand la
pollinisation n’est pas forcée par
l’homme?

Le pollen (les gamètes mâles) est
alors véhiculé par les insectes ou par le
vent vers les pistils (portant les gamètes
femelles). Pour reproduire des conditions
naturelles, les agronomes de l’INRA ont
planté côte à côte des quantités équiva-
lentes de colza et de ravenelle. Pour le
colza, ils ont choisi une variété sans pol-
len, de sorte que la fécondation se fai-
sait seulement par l’intermédiaire du pollen
de ravenelle. Ce choix leur permettait




