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"Laminy, laminopatie i przedwczesna starosc"
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. W poniedziatek 30 lipca Swiatowej stawy genetyk prof. Yosef Gruenbaum
z Uniwersytetu Hebrajskiego da na Wydziale Biotechnologii goscinny wyktad o laminopatiach,

ciezkich chorobach wywotanych przez mutacje w genach kodujacych biatka jadra komérkowego -
laminy.

Prof. Yosef Gruenbaum bada laminy i biatka z nimi zwigzane od éwier¢ wieku. Pracuje w Zaktadzie
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Genetyki Instytutu Nauk Przyrodniczych Uniwersytetu Hebrajskiego w Jerozolimie, a takze na
Uniwersytecie Polnocnozachodnim w Chicago. Na Uniwersytet Wroctawski zaprosit go dr hab.
Ryszard Rzepecki, kierujacy Pracownia Biatek Jadrowych na Wydziale Biotechnologii. Profesor
Gruenbaum bedzie naszym gosciem przez tydzieh. Z jego wiedzy i doswiadczenia skorzystaja uczeni
wroctawscy zajmujacy sie mechanizmami rozwoju laminopatii oraz poszukiwaniem terapii genowych
dla chorych nimi dotknietych.

30 lipca prof. Grunebaum da wyktad otwarty: ,Lamins, Laminopathies and Progeria HGPS in model
systems”. Poczatek o godz. 11.00 w kampusie przy ul. Przybyszewskiego 67 (s. 170). Zapraszamy!

Laminy sa biatkami wystepujacymi w jadrze komorkowym. Peinig funkcje strukturalna, m.in.
odpowiadaja za ksztalt i stabilnos¢ jadra oraz otoczki jadrowej, lokalizacje jadra w komorce, a takze
uczestnicza w procesie rozdzielania chromosomoéw do komoérek potomnych podczas mitozy.

Uczeni znaja ponad 14 ciezkich choréb zwiazanych z nieprawidtowa budowa i funkcjonowaniem
lamin, ktdére sa skutkiem mutacji w genach kodujgcych produkgcje tych biatek. Te choroby to réznego
typu zaniki miesni (dystrofie miesniowe) oraz progeria Hutchinsona-Gilforda, czyli przedwczesne
starzenie sie. Progeria wystepuje bardzo rzadko - statystycznie u jednej osoby na 6 milionow,
ujawnia sie u matych dzieci, ktéore umieraja w wieku kilkunastu lat. Uczeni maja nadzieje, ze
wyjasnienie przyczyn i mechanizmow ,przedwczesnej starosci” pozwoli takze lepiej zrozumiec
proces fizjologicznego starzenia sie.

Dystrofie miesniowe z grupy laminopatii (kilkanascie réznych typédw) wystepuja czesciej niz progeria,
najbardziej rozpowszechniony typ zdarza sie raz na 10 tysiecy osob. Wszystkie laminopatie sa jak
dotad nieuleczalne, umiemy jedynie spowalnia¢ postep choroby. Najczestsze objawy, oprécz zaniku
miesni, to przerost tkanki ttuszczowej lub tkanki tacznej, zanik przewodzenia nerwowego
w miesniach szkieletowych i w miesniu sercowym. Wielu chorych umiera na zawat, wielu stopniowo
traci mozliwo$¢ poruszania sie nawet na wdzku, ma ktopoty z oddychaniem.

Zespol dr hab. Ryszarda Rzepeckiego z Wydziatu Biotechnologii UWr bada funkcje bialek jadra
komorkowego uzywajac komérek ,ulubionej” przez genetykéw muszki owocowej (Drosophila
melanogaster), zaby szponiastej (Xenopus laevis), a takze pochodzacych z hodowli komoérek ssakow
i ludzi, w szczegolnosci pacjentéw cierpigcych na laminopatie.

Zrédto: www.uni.wroc.pl
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