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Аннотация работы: Разработанный параграф " Наследование, сцепленное с полом" знакомит учащихся с закономерностями генетики человека. В методический аппарат включены технологии проблемно-диалогового, исследовательского обучения, что способствует повышению уровня самостоятельной активности учащихся в открытии новых знаний.
	Технология проблемно-диалогового обучения позволяет разделить параграф на 5 частей: 1. постановка проблемы и введение в проблемную ситуацию; 2.систематизацию существующих знаний для поиска решений проблемной ситуации; 3. самостоятельное открытие новых знаний и  приход к решению проблемы в группе, паре или индивидуально; 4.обобщене новых знаний и подведение итогов в форме схемы, таблицы, ключевых слов, рисунков  др.; 5. применение знаний и развитие умений с помощью продуктивных заданий, на которые нет готовых ответов, помогающие проверить возможность использования полученных знаний в жизни.
	С помощью параграфа ученик получит возможность:1)овладеть важнейшими генетическими понятиями и закономерностями; 2) осознать роль генетики в жизни; 3) рассматривать генетические процессы, выделять причины генетических проявлений.
	Параграф помогает раскрыть область профессиональной деятельности, поскольку включает в себя исследовательскую работу ученика в роли студента медицинского ВУЗа, получающего специальность врача медико-генетического консультирования.
§… Наследование, сцепленное с полом.
Постановка проблемы.
[image: C:\Users\User\Desktop\Конкурс Красноярс_2018\факт.jpg]Факт. Ряд наследственных заболеваний, в том числе гемофилия, дальтонизм, гипертрихоз чаще проявляются у мужчин, чем у женщин. 
Что Вас удивило? Какую проблему будем обсуждать?
	Цель – выяснить причину проявления признаков у мужчин, отсутствующих у женщин.
[image: C:\Users\User\Desktop\Конкурс Красноярс_2018\Книга.jpg]Систематизация существующих знаний.
1.Что такое гомологичные хромосомы?
2.От чего зависит проявление признаков?
3.Что означает проявление наследственных и ненаследственных признаков?
[image: C:\Users\User\Desktop\Конкурс Красноярс_2018\поиск знаний.jpg]Самостоятельное открытие новых знаний. Решение проблемы.
Задание: прочитайте текст и выделите ключевые слова темы проблемы.
Зависимость пола от кариотипа.
- От чего зависит пол организма?
Большинству видов живых существ свойственно наличие в кариотипе двух типов хромосом. Аутосомы – хромосомы, попарно одинаковые по форме и размеру, и половые хромосомы, или же гоносомы – пара хромосом, отличающихся по форме и размеру. 
X-хромосомой принято называть ту из них, которая представлена в кареотипе особей как женского, так и мужского полов, а Y-хромосомой – ту, которая характерна только для одного пола.  Организм, содержащий набор половых хромосом XX – гомогаметный, XY – гетерогаметный.
Существует несколько вариантов кодирования полов:
I. Гетерогаметный мужской пол – гомогаметный женский.
(♀XX, ♂XY)
Присущ млекопитающим, в том числе человеку, многим видам червей, моллюской и членистоногих.
II. Гетерогаметный женский пол – гомогаметный мужской.
(♀XY, ♂XX)
Характерен для рыб, рептилий, птиц, среди беспозвоночных – для бабочек, а так же для многих растений.
Типы I и II подразумевают стандартный механизм гаметогенеза, в котором из гаметоцитов с диплоидным набором хромосом в два этапа развиваются гаметы, обладающие гаплоидным набором.
III. Диплоидный женский пол – гаплоидный мужской.
(♀XX, ♂X0)
Характерен для пчел, саранчи и некоторых других насекомых.
IV. Гаплоидный женский пол – диплоидный мужской.
(♀X0, ♂XX)
Характерен для тли, моли и некоторых других насекомых.
У типов III и IV в ходе развития организма из гаплоидной зиготы набор хромосом в большинстве его клеток удваивается, однако половые клетки сохраняют гаплоидный набор, далее в один этап развиваясь в гаметы с гаплоидным набором. У диплоидных особей гаметогенез протекает стандартно. 
Для тех видов, у которых диплоиды – самки, характерно такое явление, как партеногенез – развитие нового организма из неоплодотворенной яйцеклетки. В данном случае, в ходе партеногенеза всегда появляются самцы, самки же развиваются из оплодотворенных яйцеклеток.   
Для человека характерно наличие 22 пар аутосом. Половые хромосомы представлены двумя гомологичными X-хромосомами у женщин, и негомологичными X- и Y-хромосомами у мужчин. Соответственно, нормальный кареотип мужчины записывается как (46, XY), женщины – (46, XX)
[image: C:\Users\USER\YandexDisk\Скриншоты\2018-05-06_20-41-29.png]
  Рисунок 1. Набор хромосом у мужчины.
Поскольку X- и Y-хромосомы не гомологичны, то наборы генов, локализованных в них, различаются. Этим объясняется то, что у мужчин в фенотипе рецессивные признаки проявляются чаще, чем у женщин. Из-за этой особенности особей мужского пола также называют гемизиготами, т.е. неполными зиготами. 
	Для того, чтобы негомологичные хромосомы имели возможность правильно коньюгировать в ходе мейоза-I, в их структуре имеются небольшие псевдоаутосомные области, между которыми происходит кроссинговер. 
 	Набор половых хромосом в кареотипе определяет пол потомства, начиная с момента оплодотворения. Он зависит от того, какую именно аллель передаст потомку гетерогаметный родитель. Расщепление по этому признаку - 1♀ : 1♂ (50% : 50%)
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 Рисунок 2. Стандартная схема 
 наследования половых хромосом у человека.

[image: C:\Users\User\Desktop\Конкурс Красноярс_2018\Вопрос.jpg]Определение пола особи с точки зрения генетики.
- Как половые хромосомы влияют на развитие организма?
В генотипе каждого организма существуют гены, ответственные за половую дифференциацию. Они могут быть локализованы в аутосомах и половых хромосомах. 
Дифференциация пола имеет несколько уровней:
1.Генетический,
2.Гонадный,
3.Гаметный,
4.Гормональный,
5.Фенотипический.
	Помимо этого существуют психологический, социальный, гражданский уровни.
Определяющую роль в первичной детерминации пола играет ген SRY, локализованный в Y-хромосоме. Он отвечает за превращение зародышевых гонад в семенники, а также стимулирует проявление целого каскада генов, расположенных в аутосомах.	В совокупности действие этих генов направляет развитие организма по мужскому пути. При отсутствии Y-хромосомы гонады превращаются в яичники, и организм развивается по женскому пути.
[image: C:\Users\User\Desktop\Конкурс Красноярс_2018\Вопрос.jpg]Под действием половых хромосом и генов, контролируемых ими, организм получает первичные половые признаки. Далее происходит формирование вторичных половых признаков в ходе развития организма под действием гормонов, вырабатываемых семенниками или яичниками.
Наследование, сцепленное с полом.
- Почему результаты скрещиваний могут зависеть от пола?
Сцепленное с полом наследование – наследование признаков, контролируемых генами, расположенными в половых хромосомах. 
Существуют три вида сцепления с полом – голандрическое, полное и неплоное.
Голандрический тип наследования – вариант, при котором рассматриваемый ген локализуется только в Y-хромосоме. 
При таком типе наследования признак наследуется строго по линии гетерогаметного родителя, в случае человека – по мужской линии, т.к. все сыновья получают Y-хромосому от отца. 
	По такому пути могут наследоваться некоторые признаки, например гипертрихоз ушной раковины. В Y-хромосоме человека выявлено около 100 генов, среди которых важный ген SRY, который направляет развитие по мужскому пути, и несколько генов, контролирующих сперматогенез.
Полное сцепление с полом – вариант, при котором ген локализуется только в X-хромосоме. Подробное описание данного типа наследования было дано Томасом Морганом на примере мух-дрозофил, у которых имеется ген, контролирующий окраску глаз: красную (к) и белую (б)
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 Рисунок3. Дрозофила и ее кареотип.
Он провел два эксперимента по скрещиванию особей с красными и белыми глазами.
 	В первом случае при скрещивании родительских форм (красноглазые самки и белоглазые самцы) все потомки F1 (и самки, и самцы) были красноглазыми, что соответствовало первому закону Менделя с условием доминирования признака красноглазости. Во втором поколении этого скрещивания наблюдалось расщепление по фенотипу 3(к):1(б), то есть формально выполнялся и второй закон Менделя. Однако белоглазыми здесь
были только самцы.
Во втором случае при скрещивании родительских форм (белоглазые самки и красноглазые самцы) в первом поколении было получено
расщепление по фенотипу, которое совпадало с расщеплением по полу
(все самки стали красноглазыми, а все самцы – белоглазыми), т.е. наблюдалось крис-кросс наследование, что не соответствует закону единообразия, что позволило Моргану говорить о наследовании, сцепленном с полом. 
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  Рисунок4. Эксперименты Т.Моргана. Видно несоответствие законам Г.Менделя.
	Стремясь объяснить эти результаты, Морган предположил, что ген, контролирующий данные варианты окраски глаз, расположен в Х-хромосоме. Схемы скрещивания, составленные с учетом данной гипотезы, подтвердили ее верность. 
На данный момент для человека известно около 800 генов, локализованных в X-хромосоме. В их число входят гены, рецессивные аллели которых могут вызывать ряд патологий, в том дальтонизм, гемофилию и другие. 
Женщина имеет три варианта состояния X-сцепленного рецессивного признака:
1.Полное отсутствие аллели, отвечающей за данный признак в кареотипе (XAXA) – гомозиготность по данному признаку, не проявляется и нет возможности передать рецессивный признак потомству.
2.Наличие такой аллели только в одной X-хромосоме (XAXa) – носитель, признак не проявлен, но имеет примерно 50% шанс передаться потомкам.
3.Наличие рецессивной аллели в обоих X-хромосомах (XaXa) – признак проявлен, 100% вероятность передать его потомкам.
Мужчинам свойственно два варианта состояния данной аллели:
1.Наличие рецессивной аллели в единственной X-хромосоме (XaY) – признак проявлен, 100%  вероятность передать его дочерям, 0% - сыновьям.
2.Отсутствие рецессивной аллели в единственной X-хромосоме (XAY) – признак не проявлен и не может быть передан потомкам.
Таким образом, сыновья могут получить дефектный аллель только от матери, дочери могут стать носителями при условии наличия этого аллеля у одного из родителей, а получить дефектный признак – только в случае болезни обоих родителей.
Неполное сцепление с полом – вариант, при котором гены локализуются и в X-, и в Y-хромосомах. При скрещивании гетерозиготных особей с признаком, сцепленным таким образом наблюдается стандартное расщепление по фенотипу 3 : 1, однако рецессивный признак будет чаще проявляться у самок.
Помимо этого, существует ряд генов, которые локализованы в аутосомах, однако сам факт, а также частота их проявления связаны с набором половых хромосом для конкретного организма. Соответственно, у представителей одного пола они могут вовсе не проявляться, или проявляться систематически реже, чем у представителей другого. Такие признаки называют ограниченными и контролируемыми полом.
Примечательно, что у особей женского пола одна из Х-хромосом может инактивироваться. В разных клетках случайной инактивации могут подвергаться Х-хромосомы отцовского или материнского происхождения. 	Поэтому женщинам, гетерозиготным по генам, сцепленным с Х-хромосомой (XAXa), присуще явление мозаичности (мозаик - особь, содержащая группы клеток, имеющих разный генотип).
Инактивированная Х-хромосома представляет собой окрашенной компактной глыбки хроматина. Эту структуру называют тельцем Барра. Инактивация Х-хромосомы происходит из-за ее суперспирализации и невозможности дальнейшей транскрипции генов. В связи с этим становится возможным локальное проявление рецессивного аллеля сцепленных с полом генов. Это называется эффектом дозовой компенсации.
Например, женщины, гетерозиготные по гену отсутствия потовых желёз, имеют отдельные участки кожи без потовых желёз на фоне нормальной кожи, а женщины, гетерозиготные по гену гемофилии, могут частично страдать несвёртываемостью крови.
Наглядным примером фенотипических мозаиков являются «черепаховые» кошки. У кошек XA отвечает за чёрную, а Xa за рыжую окраску шерсти. Сама же особь с генотипом (XAXa) приобретает смешанную окраску.

[image: C:\Users\User\Desktop\Конкурс Красноярс_2018\работа в паре.jpg]Термины, данные в параграфе проработайте в паре, и дайте определения  .

-Половые хромосомы: X-хромосома, Y-хромосома.
-Аутосомы. 
-Гомогаметный пол, гетерогаметный пол.
-Наследование, сцепленное с полом, наследование, ограниченное или контролируемое полом.





[image: C:\Users\User\Desktop\Конкурс Красноярс_2018\сборка знаний.jpg]Практические задания. 
Проверка знаний.
№1. Как и на каком этапе развития определяется пол организма? 
№2. Почему гомогаметный и гетерогаметный пол так названы?
№3. Каково нормальное соотношение полов? Почему это так? 
№4. Сколько генов локализовано в половых хромосомах? Все ли гены, отвечающие за признаки, проявление которых связано с полом, локализованы в половых хромосомах?
№5. Что такое крис-кросс наследование? Как его наблюдение помогло сделать вывод о наследовании, сцепленном с полом?
№6. Почему у женщины-носителя иногда наблюдается проявление рецессивного признака?
№7. Почему смешанные признаки (явление дозовой компенсации) не встречается у мужских особей?
Формирование умений на основе генетических знаний*
Задача №1. Гипертрихоз (оволосение ушной раковины) передается через Y – хромосому, а полидактилия (шестипалость) – как доминантный аутосомный ген. В семье, где отец имел гипертрихоз, а мать – полидактилию, родилась нормальная в отношении обоих признаков дочь. Какова была вероятность появления такого ребенка? Какова вероятность рождения ребенка с обоими отклонениями? Найдите генотип родителей и всех возможных детей.
Задача №2. У человека отсутствие потовых желез определяется сцепленным с полом рецессивным геном. Альбинизм (отсутствие пигментации) обусловлен аутосомным рецессивным геном. В брак вступает мужчина, нормальный по этим признакам, и дигетерозиготная женщина. Какова вероятность рождения полностью здорового ребенка? Найдите генотип родителей и всех возможных детей. 
Задача №3. У человека есть несколько форм стойкого рахита. Одна из них наследуется доминантно сцеплено с полом, вторая рецессивно – аутосомно. Какова вероятность рождения больных детей, если мать гетерозиготная по обоим формам рахита, а отец полностью здоров и не является носителем? Определите генотипы родителей и всех возможных детей.
Задача №4. У человека классическая гемофилия наследуется как сцепленный с Х – хромосомой рецессивный признак. Ген, вызывающий подагру - аутосомный доминантный, однако он контролируется полом – вероятность проявления его у мужчин – 80%, а у женщин – только 12%. Какова вероятность рождения больных обоими болезнями детей, если мать дигетерозиготна по обоим аллелям, а отец полностью здоров? Определите генотипы родителей и всех возможных детей. 
*Генетические задачи подобраны из сборников подготовки к ЕГЭ по биологии под редакцией Г.С.Калиновой,  В.С. Рохлова.
[image: C:\Users\User\Desktop\Конкурс Красноярс_2018\2492448.jpg]Развитие исследовательских умений.
Проведите исследование.
Тема исследования: анализ наследования гемофилии в родословной потомков английской королевы Виктории.
Ваша роль: студент медицинского Вуза, получающий специальность "Врач медико-генетического консультирования"
Ваша цель: поиск информации по теме исследования.
Задачи:
1.изучение и анализ механизма передачи гена гемофилии потомкам;
2.формулировка выводов;
3.представление полученных данных в структурированном виде (таблица, схема , др.);
4.подготовить краткое выступление по исследуемой теме (5-7 минут).
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