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. Siarka jest niezbednym pierwiastkiem w kazdej zywej
komoérce i ma ogromne znaczenie dla fizjologii czlowieka. Poznanie szlakow
biochemicznych dodawania jej do biomolekul bylo zadaniem finansowanego przez UE
badania.

Wtaczanie siarki do makromolekut biologicznych, takich jak hormony steroidowe, zachodzi poprzez
szlaki enzymatycznej aktywacji, transferu i usuwania reszty siarkowej. Aktywacje siarki katalizuja
dwie syntazy PAPS: PAPSS1 i PAPSS2, a wady genu PAPSS2 powigzano z deformacjami kosci
i chrzastki oraz zaburzeniami metabolizmu androgendéw.

Zakres finansowanego przez UE projektu SUPA-HD (Sulfation pathways in health and disease:
SUPA-HD) obejmowat nakreslenie zaleznosci genotypu od fenotypu i scharakteryzowanie nieznanych
wczesniej oddziatywan molekularnych syntazy PAPS u cztowieka. Badacze scharakteryzowali nowa
mutacje PAPSS2 u dwoch chlopcéw z opdznionym wzrostem i deformacjami kosci. Wykryli resztkowa
aktywnos¢ enzymatyczna w przypadku nowej mutacji zmieniajacej sens G270D, lecz nie w przypadku
nowej mutacji powodujacej przesuniecie ramki odczytu W462Cfs*3.

Wykorzystano rézne techniki, w tym mikroskopie fluorescencyjng, inhibitory proteasomu i rozwijanie
biatek, aby scharakteryzowa¢ wplyw dodatkowych mutacji punktowych na stabilnos¢ PAPSS2.
Naukowcy klasyfikowali mutacje na podstawie ich wplywu na stabilno$¢, ktéry byt zgodny
z obserwowanym fenotypem.

Aby wyszuka¢ partnerow molekularnych PAPSS2, przeprowadzono wytracanie biatek i wykryto
ponad 400 potencjalnych trafien, w tym podjednostki proteasomalne i ligazy ubikwitynowe. Te
wyniki wskazuja, ze PAPSS2 podlega wymianie z udzialem proteasomdéw, chociaz istotnos¢
biologiczna tego odkrycia wymaga dalszych badan. Ponadto ujawniono bezposredni zwiazek PAPSS2
z cytoplazmatyczna sulfotransferaza SULT2A1 oraz uzyskano dane bioinformatyczne dotyczace
dokowania makromolekularnego i dynamiki molekularnej tego oddziatywania.

Podsumowujac, wyniki i technologie uzyskane dzieki badaniu SUPA-HD rzucily nowe swiatto na
proces siarkowania w komoérkach ssakdéw. Zwazywszy na jego istotno$¢ w metabolizmie steroidow,
wyniki te pomoga zrozumie¢ nature biochemiczna wielu schorzen.
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Mity na temat epilepsji

Atak epilepsji nie zawsze przebiega tak samo.
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Marzec byl drugim najcieplejszym miesiacem
w Europie

Wynika z danych naukowcéw unijnego programu obserwacji Ziemi Copernicus.
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Sporadvczne picie duzvch ilosci alkoholu

Moze trzykrotnie zwiekszaé ryzyko uszkodzenia watroby.
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W naglvch przvpadkach ChatGPT Health
czesto uspokaja

Zamiast zaleca¢ szukanie pomocy.
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Dieta bogata w warzywa i owoce zmniejsza
ryzyko demencji nawet u...

Sugeruja badania opublikowane przez pismo ,Neurology”.
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Nie kompromitujcie nas, czyli jak chronic
dane biometryczne

Naukowiec przewiduje, czy w przysztosci uda sie utrudnic¢ kradzieze.
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Ruszyla Akademia Energii Jadrowej

Pilotazowy program edukacyjny Polskich Elektrowni Jadrowych.
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Neurolog w Swiatowym Dniu Choroby
Parkinsona

Chorych bedzie coraz wiecej
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