Les trois fichiers au format ANAGENE permettant de travailler sur une des mutations connues du gène MYH7
 portant l’information nécessaire à la synthèse de la chaîne lourde
 béta de la myosine :

· Myh7.adn
séquence permettant la synthèse d’une myosine fonctionnelle

· Myh7_mut.adn
séquence présentant une mutation responsable d’une CMH

· Myh.edi
les deux fichiers précédents et les séquences des deux protéines correspondantes

La myosine est une protéine complexe. Elle est composée de plusieurs chaînes, variables selon le type de cellule. La myosine fabriquée à partir du gène MYH7 est composée de 6 chaînes :

· 2 chaînes lourdes alpha et béta (au niveau cardiaque, alpha est « fast ATPase » et béta « slow ATPase)

· 2 chaînes légères essentielles

· 2 chaînes légères régulatrices

Les mutations des chaînes lourdes de la myosine sont responsables de plus du tiers des CMH. On a recensé plus de 35 mutations du gène MYH7 responsables d’une CMH. 

L’exemple choisi dans la séquence ANAGENE proposée est une de ces 35 mutations, celle utilisée pour la réalisation du premier modèle biologique murin de la CMH. Il peut être utilisé soit en seconde, dans le chapitre « Cellule, ADN et unité du vivant » (à condition d’avoir traité auparavant le chapitre sur « L’organisme en fonctionnement »), soit en Première S (« Du génotype au phénotype »).

On peut :

· Soit ouvrir les deux fichiers adn, les comparer, les traduire puis comparer les protéines,

· Soit ouvrir le fichier edi et faire successivement les comparaisons des séquences nucléotidiques et protéiques.

Analyse du résultat

Extrait de la séquence des 5805  nucléotides (tous les autres nucléotides sont identiques) :

	Position
	1201
	1202
	1203
	1204
	1205
	1206
	1207
	1208
	1209
	1210
	1211
	1212
	1213
	1214
	1215
	1216
	1217
	1218
	1219
	1220
	1221

	Myh7.adn
	C
	A
	C
	C
	C
	T
	C
	G
	G
	G
	T
	G
	A
	A
	A
	G
	T
	G
	G
	G
	C

	Myh7_mut.adn
	C
	A
	C
	C
	C
	T
	C
	A
	G
	G
	T
	G
	A
	A
	A
	G
	T
	G
	G
	G
	C


Mutation par substitution G1208A

Extrait de la séquence des 1935 acides aminés (tous les autres AA sont identiques) :

	Position
	401
	402
	403
	404
	405
	406
	407

	Myh7.pro
	His
	Pro
	Arg
	Val
	Lys
	Val
	Gly

	Myh7_mut.pro
	His
	Pro
	Gln
	Val
	Lys
	Val
	Gly


L’arginine en position 403 est remplacée par une glutamine (Arg403Gln).

� Chez l’Homme, le gène MYH7 est situé sur le chromosome 14 (locus 14q12)


� La myosine est une protéine complexe. Elle est composée de plusieurs chaînes, variables selon le type de cellule. La myosine fabriquée à partir du gène MYH





