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Powinnismy martwicé sie inwazja
huntingtyny?

Eksperymenty laboratoryjne: biatko choroby Huntingtona przeskakuje miedzy
komdrkami. Co to znaczy dla pacjentow?

Q Napisany przez Dr Jeff Carroll luty 12, 2015

Zredagowany przez Professor Ed Wild Przettumaczony przez Arkadiusz Szatkowski
Po raz pierwszy opublikowany pazdziernik 27, 2014

owe prace w dziedzinie choréb moézgu, takich jak choroba Alzheimera, sugeruja,

ze komorki mézgu zwane neuronami moga ‘tapac’ choroby od swoich sgsiadow.

Opublikowane niedawno wyniki sugeruja, ze w bardzo szczegdlnych warunkach
laboratoryjnych, moze sie to zdarzy¢ takze w chorobie Huntingtona. Jak to sie ma do tego,
co juz wiemy o HD i jak je leczy¢?

Zakazne choroby mozgu

W chorobach moézgu (nazywanych chorobami neurodegeneracyjnymi) komorki mézgowe
zwane neuronami obumierajg lub ‘wyrodniejg’. Do tej rodziny chorob zalicza sie chorobe
Huntingtona, takze inne, bardziej powszechne choroby, jak choroba Alzheimera i choroba
Parkinsona. We wszystkich tych chorobach neurony obumierajg przedwczesnie, a kazdy
wytycza wiasng sciezke zniszczenia - w kazdym przypadku chodzi o rézne czesci mozgu.

tau. Nowe badania w chorobie Alzheimera sugerujg, ze splatane tau moze przeskakiwac z
jednej komorki mézgu do innej.
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To czyni jg interesujacyg, rownoczesnie trudno poréwnac chorobe Huntingtona do innych
choréb. Czasami cos, czego dowiedzieliSmy sie studiujgc inng chorobe, przektada sie na
HD, ale pozostate cechy kazdej z chordb sg unikalne. Za kazdym razem, kiedy ktos odkryje
cos nieoczekiwanego w chorobie Alzheimera czy Parkinsona, niemal mozna sie zaktadac,
ze naukowcy od choroby Huntingtona podrapig sie po gtowie i powiedza: ‘Hmm, ciekawe
czy tak samo sie dzieje w HD?'.

Ostatnio naukowcy zajmujacy sie chorobg Alzheimera byli podekscytowani nowymi
obserwacjami skupionymi na malenkim fragmencie komorki, zwanym biatkiem tau.
Zadaniem biatka Tau jest stabilizowanie szkieletu neurondw - wzmocnienie dtugich
rozszerzen, ktérymi te komorki sg ze sobg potgczone.

Po smierci osoby z chorobg Alzheimera w mézgu wida¢ rézne rodzaje uszkodzen. Jeden ich
rodzaj powstaje gtownie z powodu okreslonej formy biatka tau. Ten fakt, w potgczeniu z
wieloma innymi informacjami, doprowadzit naukowcow do przypuszczenia, ze problemy z
obstugg biatka tau moga by¢ elementem procesu, ktéry prowadzi do choroby Alzheimera.

W serii zaskakujgcych eksperymentéw naukowcy wykazali ostatnio, ze toksyczne biatka
tau moga by¢ przekazywane z jednego neuronu do innego, za posrednictwem normalnych
potaczen miedzy nimi. Wszystko to sugeruje pomyst, poki co nie potwierdzony, ze choroba
Alzheimera rozpoczyna sie w jednej konkretnej czesci mozgu, a nastepnie rozprzestrzenia
sie¢ ha inne, nienaruszone regiony.

To atrakcyjna koncepcja, poniewaz mogtaby pomoc wyjasnic¢ specyficzne wzory utraty
komorek mézgu obserwowane w chorobie Alzheimera.

.po Kilku tygodniach bezposredniego kontaktu z komdorkami myszy ze
zmutowanym genem HD, ludzkie komorki zdawaly sie ‘przechwyci¢’ kepy
zmutowanego biatka huntingtyny ”

Czy HD jest zarazliwe?

Zatem, czy to ciekawe zjawisko zaobserwowane w chorobie Alzheimera zachodzi rowniez
w chorobie Huntingtona? W HD problemem nie jest biatko tau ale biatko huntingtyny -
produkt zmutowanego genu Huntingtona.

Po smierci, mozgi oséb cierpigcych na chorobe Huntingtona sg zasmiecone kepami rzeczy,
ktérych nie powinno tam by¢, troche jak w chorobie Alzheimera. W przypadku HD te grudki
sktadajg sie gtdwnie ze zmutowanego biatka huntingtyny.

Warto zadac sobie jedno pytanie: Czy istnieje jeszcze cos w HD, czego nie mozemy
wyjasni¢ bez uciekania sie do teorii 0 przenoszeniu zmutowanej huntingtyny pomiedzy
komorkami? Specyficzny wzoér utraty komorek obserwowany w chorobie Alzheimera byt

trudny do zrozumienia, do czasu pojawienie sie teorii 0 zakaznym tau.
2/4


http://commons.wikimedia.org/wiki/File:Neurofibrillary_tangles_in_the_Hippocampus_of_an_old_person_with_Alzheimer-related_pathology,_HE_3.JPG

Jakie tajemnice HD ten pomyst moze wyjasni¢? Coz, zadnych o ktérych wiemy,
przynajmniej na razie. Wszystko, co wiemy o HD pasuje do wzorca, w ktorym komorki w
okreslonych obszarach mézgu zaczynajg chorowac i obumierajg. Ale to jeszcze nie
oznacza, ze nie warto sprawdzi¢, czy komorki faktycznie przekazujg sobie zmutowang
huntingtyne.
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W HD réwniez wystepujg kepy niechcianego biatka, nie zawierajg tau tylko biatka
huntingtyny. Dotychczas, wiekszos¢ naukowcow sgdzito, ze grudki pozostajg wewnatrz
pojedynczej komdrki. Nowe ustalenia sugerujg, ze w eksperymentach laboratoryjnych
grudki mogg przemieszczac sie z komadrki do komorki.

Nowe dane HD

Naukowcy pracujgcy w szwajcarskiej firmie farmaceutycznej Novartis byli zainteresowani
tym pytaniem. Skorzystali z pewnych laboratoryjnych trikow, jak np. hodowanie zdrowych,
ludzkich komorek mézgowych na plasterku mézgu myszy z HD. Dla neuronu - to sytuacja
daleka od normalnej, ale tez bardzo fajny uktad doswiadczalny, pozwalajgcy sprawdzic, czy
cos jest faktycznie przekazywane z jednej komorki do drugiej.

W tym konkretnym eksperymencie, ludzkie neurony pochodzity od osoby bez mutacji HD,
nigdy nie powinny pojawi¢ sie kepy zmutowanego biatka huntingtyny. Ale po kilku
tygodniach bezposredniego kontaktu z komdrkami myszy ze zmutowanym genem HD,
ludzkie komorki zdawaty sie ‘przechwyci¢’ kepy zmutowanego biatka huntingtyny. Jedynym
mozliwym zréodtem byty komérki myszy z HD umieszczone ponizej.

Dalsze prace na catych mézgach myszy sugerujg, ze ten ciekawy wynik nie byt wytgcznie
przypadkiem spowodowanym przez ciecie mézgu na sekcje.

Co to wszystko zhaczy?

.Praca ta pokazuje, ze w okreslonych warunkach laboratoryjnych, zmutowane
biatko huntingtyny moze uciec z jednej komorki i przejs¢ do innej. Wynik nie
mowi nam, jakie to ma znaczenie w rzeczywistej chorobie Huntingtona. ”

Praca ta wyraznie pokazuje, ze w okreslonych warunkach laboratoryjnych, zmutowane
biatko huntingtyny moze uciec z jednej komorki i przejs¢ do innej. Wynik nie méwi nam,
jakie to ma znaczenie w rzeczywistej chorobie Huntingtona. Aby sprawdzic¢, czy jest to

tylko laboratoryjny fenomen czy normalny proces konieczne sg dalsze eksperymenty.
3/4


https://pl.hdbuzz.net/#

Jesli to sie potwierdzi, odkrycie moze mie¢ daleko idgce konsekwencje. Wielu z nas
interesuje koncepcja zastepowania utraconych neuronéw z nowymi komorkami
macierzystymi. Nowa praca sugeruje znaczng ostroznosc¢: mozliwe, ze nowe, zdrowe
komorki, ktore wprowadzimy do mdézgdéw pacjentow z HD, zostang ‘zainfekowane’
zmutowanym biatkiem huntingtyny. Cho¢ brzmi to troche dziwnie, to cos bardzo
podobnego zaobserwowano w moézgach pacjentow z chorobg Parkinsona: wszczepione
zdrowe komorki macierzyste zaczety chorowaé w sposoéb, ktory wyglada bardzo podobnie
do choroby otaczajacych je chorych komorek.

To wazne dzieto, ktore moze poméc odrobine lepiej zrozumie¢ mézg z chorobg
Huntingtona. Rodzi powazne pytania, mozemy je bada¢ na myszach, aby méc przewidzieé
ich znaczenie u pacjentow HD! Czekamy na wiecej fascynujgcych badan w tej dziedzinie.

Autorzy nie zgtosili konfliktu interesow. Aby uzyskac wiecej informacji na temat naszej
polityki informacyjnej zobacz FAQ...

SLtOWNIK
komarki macierzyste komorki, ktére moga dzieli¢ sie na komorki roznych typow
choroba Parkinsona choroba neurodegeneracyjna obejmujgca problemy koordynacji
ruchowej
neurony komorki mézgu, ktére przechowuja i przekazujg informacje
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