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NIMBL


http://laboratoria.net/polityka-prywatnosci#cookies
http://laboratoria.net/portal
http://laboratoria.net/aktualnosci
http://laboratoria.net/katalog-firm-i-laboratoriow
http://laboratoria.net/praca
http://laboratoria.net/szkolenia
http://laboratoria.net/wydarzenia
http://laboratoria.net/porownania-miedzylaboratoryjne
http://laboratoria.net/kontakt
https://laboratoria.net
https://laboratoria.net
https://laboratoria.net
https://laboratoria.net
https://laboratoria.net
https://laboratoria.net
https://laboratoria.net
http://laboratoria.net/konto/rejestracja
http://laboratoria.net/pl
https://www.facebook.com/laboratoria.net/
http://laboratoria.net/technologie
http://laboratoria.net/felieton
http://laboratoria.net/naturecom
http://laboratoria.net/edukacja
http://laboratoria.net/artykul
http://laboratoria.net/przemysl
http://laboratoria.net/
http://laboratoria.net/aktualnosci

Uczestnicy wspolnej inicjatywy
europejsko-amerykanskiej przeprowadzili interdyscyplinarne badanie dotyczace patologii
i genetyki choréb moézgu i toczniopodobnych o podlozu immunologicznym powiazanych
z nukleaza (NIMBL). Przyjecie spojnego, ogélnoswiatowego systemu diagnozowania na
bazie biomarkeréw powinno zwiekszy¢ skutecznos¢ terapii.

Do choréb NIMBL zaliczany jest zespdt Aicardiego-Goutieresa (AGS), waskulopatia siatkowkowa
i leukodystrofia mézgowa (RVCL), a takze niektore przypadki tocznia rumieniowatego uktadowego
(SLE). Te zaburzenia genetyczne wiaza sie z obnizona jakoscia zycia i wysoka $Smiertelnoscia.

Aby umozliwi¢ optymalng opieke nad pacjentem, uczestnicy finansowanego przez UE projeku NIMBL
(Nuclease immune mediated brain and lupus-like conditions (NIMBL): natural history,
pathophysiology, diagnostic and therapeutic modalities with application to other disorders of
autoimmunity) uzyskali wiedze na temat naturalnego przebiegu tych zaburzen i ich patofizjologia.

Osiagniecia projektu obejmuja zbiér danych od 346 pacjentéw nalezacych do 277 rodzin
z potwierdzona diagnoza molekularna AGS, oraz 78 pacjentéw z mutacja RVCL TREX1. Jest to
najwiekszy kiedykolwiek stworzony zestaw klinicznych i molekularnych informacji tych rzadkich
zaburzeniach.

Konsorcjum postanowilo oprzec¢ sie na najnowszych odkryciach w zakresie autoimmunizacji i nowym
paradygmacie biologicznym obejmujacym cytozolowe czujniki nagromadzenia endogennych kwaséw
nukleinowych, ktére uruchamiaja reakcje immunologiczna organizmu przeciw wtasnym komorkom.

Naukowcy z projektu NIMBL badali podstawy genetyczne tych zaburzen, okreslajac ich spektrum
mutacji. Ich gldéwnym osiagnieciem jest identyfikacja mutacji w dwéch nowych, powiazanych
z choroba genach: ADARI1 oraz IFIH1.

Aby zbadac zrédta i progresje choroby autoimmunologicznej w zaburzeniach typu NIMBL, naukowcy
wykorzystali mysie modele choréb. Sledzac poczatki choroby u myszy pozbawionej genu Trexl
wykryto produkcje interferonu przez komorki niehematopoetyczne. Badacze z projektu NIMBL
wyjasnili ten mechanizm autoimmunologiczny obejmujacy niewtasciwa aktywacje wykrywania
kwaséw nukleinowych. Ukazano znaczenie interferondw typu I w patologii AGS. Wskazuje to silnie
na wadliwa kontrole metabolizmu retroelementéw w biologii AGS, co jest nowatorskim pomystem.

Uczestnicy projektu NIMBL dostarczyli pacjentom natychmiastowych korzysci poprzez ulepszona
diagnostyke i wyraZznie zwiekszona wiedze kliniczna o zaburzeniach typu NIMBL. Co wiecej,
oczekuje sie, ze postepy wiedzy molekularnej o podtozu tych schorzen beda miaty ogromny wpltyw na
tworzenie przysztych terapii.

Zrédto: www.cordis.europd.eu
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Medyczny nobel

Za fundamentalne badania nad regulacja odpowiedzi immunologicznej
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Nobel 2025 z fizvki za odkrvcia, ktore
wplynely na rozwoij...

Fizycy pracujacy na amerykanskich uczelniach - John Clarke, Michel H. Devoret i John M. Martinis.
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Polacy wspolautorami nowej metodv badania
reakcji chemicznych

Moze odmieni¢ sposdb pracy w laboratoriach na calym swiecie.
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Nobel z chemii za ,dziurawe krysztaly” z
wielkim potencjalem...

Chodzi o nowa architekture molekularng materiatéw zawierajacych wolne przestrzenie.

Otwarto Uniwersyteckie Centrum
Stomatologiczne GUMed

Nowoczesna placowke dydaktyczno-medyczng o powierzchni prawie 8 tys. m kw.
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Leki w Sciekach

Oczyszczalnie stabo radza sobie z pozostatosciami wielu lekéw.
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Uznanski-Wisniewski rusza w trase po
polskich uczelniach

Od 6 pazdziernika do 19 grudnia odwiedzi uczelnie techniczne i medyczne.
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Nobel z medycyny

Komorki Treg sa jak straz miejska naszej odpornosci.
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