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[ Ce sujet contient des piéces jointes de type audio ou vidéo qu’il faudra télécharger et jouer le jour de
I'épreuve.
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Baccalauréat STL

BACCALAUREAT TECHNOLOGIQUE

Série . Sciences et Technologies de Laboratoire
« Biotechnologies » ou
« Sciences physiques et chimiques en laboratoire »

EVALUATION

Biochimie - Biologie

Classe de premiere

Ce sujet est prévu pour étre traité en deux heures.

L’usage de la calculatrice est interdit.

Ce sujet comporte 9 pages
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LE SYNDROME DE DRUMMOND

L’objectif de ce sujet est d’étudier le syndrome de Drummond, son origine, ses
conséquences et son traitement.

Le syndrome de Drummond a été décrit pour la premiére fois en 1964. Il s’agit d’'une
maladie orpheline caractérisée notamment par la couleur bleue prise par les urines, ce qui
explique qu’on la nomme aussi « maladie des couches bleues ».

Dans cette pathologie, une partie du tryptophane alimentaire n’est pas absorbée dans
l'intestin, et il se trouve donc en quantité insuffisante dans le sang. Cela engendre
indirectement une hypercalcémie (trop de calcium dans le sang) qui provoque une
accumulation de calcaire dans le néphron pouvant conduire a une insuffisance rénale.

Le tryptophane non absorbé est transformé par la flore intestinale en indole. L’indole peut
étre absorbé par l'intestin, et est transporté jusqu’au foie ou il est transformé en indican,
un gaz incolore soluble dans I'eau. L’indican est ensuite transporté vers les reins pour étre
excrété dans I'urine. Enfin, I'indican est oxydé au contact de 'oxygéne atmosphérique et
se transforme en bleu indigo qui donne son nom a cette pathologie.

1. Digestion des protéines et absorption intestinale du tryptophane

Au cours de la digestion, les protéines alimentaires sont hydrolysées pour former des
peptides et des acides aminés, dont le tryptophane. Ce dernier est dit essentiel, ce qui
signifie qu’il doit impérativement étre apporté par I'alimentation car 'organisme humain est
incapable d’en fabriquer.

Q1. (C1) Identifier les fonctions caractéristiques A et B entourées sur la molécule de
tryptophane présentée dans le document 1.

Q2. (C4) Reproduire sur la copie et compléter la réaction d’hydrolyse d’un peptide du
document 2.

Des prélevements effectués pendant la digestion et a différents niveaux du tube digestif
ont permis d'obtenir les résultats consignés dans le tableau du document 3.

Q3. (C1) Analyser le document 3, et conclure sur la localisation de la digestion des
protides et sur celle de leur absorption.

Le document 4 schématise le transport du tryptophane par la protéine LAT2 au niveau des
microvillosités intestinales.
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Q4. (C4) Montrer en vous appuyant sur le document 4 que I'absorption du tryptophane est
réalisée par un mécanisme de symport actif secondaire.

2. Thérapeutique : un régime adapté

Les enfants atteints de la maladie des couches bleues doivent suivre un régime spécial,
qui permet un apport énergétique suffisant tout en limitant I'apport en calcium et en
protéines pour éviter les complications rénales. Les aliments riches en tryptophane doivent
étre éviteés.

Q5. (C3) Expliquer pourquoi le tryptophane n’est pas totalement exclu de I'alimentation

Le document 5 présente la composition simplifiée de quelques aliments.

Q6. (C3) Déterminer, en présentant le raisonnement suivi, quelle source de protéine doit
étre favorisée parmi les aliments proposés.

3. Transmission de la pathologie

Le document 6 présente I'arbre généalogique d’'une famille dont certains des membres
sont atteints de la maladie des couches bleues.

Q7. (C3) L’allele responsable de la maladie est récessif. Justifier cette affirmation.

Q8. (C4) Déterminer si le géne responsable de la maladie est porté par un chromosome
sexuel ou un autosome. Argumenter le raisonnement.

4. Origine moléculaire de la maladie des couches bleues

La protéine LAT2 responsable du transport du tryptophane est composée de 535 acides
aminés. Sa structure tridimensionnelle est présentée dans le document 7.

Q9. (C3) Le document 7 montre que cette protéine est constituée de deux domaines.
Identifier celui qui est le plus hydrophobe. Argumenter la réponse.

Une portion des séquences d’ADN codant (non transcrit) pour les acides aminés 412 a
417 de cette protéine chez un individu sain et chez un individu malade sont présentées ci-
dessous.

Individu sain (brin codant) : 5 --- TCTATCCATGTTCGGAAG ---3

Individu malade (brin codant): 5 --- TCTATCCACTGTTCGGAAG ---3’
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Q10. (C2) Identifier le changement observé sur la séquence d’ADN chez 'individu malade
Q11. (C4) Pour chacune des séquences du géene LATZ2, établir la séquence de TARNm
correspondant, et en déduire la séquence d’acides aminés correspondante en utilisant le

code génétique présenté dans le document 8.

Q12. (C2) Comparer les séquences d’acides aminés obtenues. En déduire les
conséquences sur le fonctionnement de la protéine LAT2.

5. Synthése

Q13. (C5) Elaborer une synthése présentant I'origine du syndrome de Drummond, ses
conséquences moléculaires et physiologiques ainsi que les regles alimentaires a respecter
par les patients atteints.
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Document 1 : Structure chimique du tryptophane

Document 2 : Début de la réaction d’hydrolyse d’un dipeptide
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Document 3 : Résultats de préléevements effectués a différents niveaux du tube

digestif
Présence dans
, Le Le yer 2 "
La bouche | L’estomac ) . L’iléon Le cblon
duodénum | jéunum
Protéines +++ ++ Traces Traces Traces Traces
Peptides - + ++ Traces Traces Traces
Acides
o - - + ++ Traces Traces
aminés
Légende :

+ = présence (plus ou moins forte)

- = absence

Rappel : L'intestin gréle est constitué de 3 régions : duodénum, jéjunum et iléon
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Document 4 : Symport actif secondaire du tryptophane au niveau des villosités des
entérocytes

Remarque : le nombre de ronds ou d’hexagones représente arbitrairement la proportion de Na™ et
de tryptophane de part et d’autre de la membrane plasmique.

LUMIERE INTESTINALE

CYTOPLASME DE L'ENTEROCYTE

Schéma construit & partir des ressources de https://smart.servier.com/

Document 5 : Composition en protéine, tryptophane et calcium de quelques
aliments

Page 7/9

T1SBIBI04986


https://smart.servier.com/

Source : USDA Food Composition Databases
Document 6 : Arbre généalogique d’une famille dont certains membres sont atteints
de la maladie des couches bleues
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Légende :
D Homme sain . Homme malade

O Femme saine . Femme malade

Document 7 : Structure spatiale de la protéine LAT2

Domaine A

Milieu extracellulaire -
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Domaine B

Membrane plasmique

<

4

Cytoplasme
Source : Biochemical Society Transaction - Vol 44 - Juin 2016
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Document 8 : Code génétique
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