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ZAMEK V LIBLICICH PRIVITA SPICKY VE VYZKUMU ZAVAZNYCH LIDSKYCH
ONEMOCNENI ZRAKU

Jak zastavit s vékem postupujici slepotu? Tato otazka by mohla byt mottem tridenniho
védeckého setkani, které organizuje Ustav Zivocisné fyziologie a genetiky AV CR

v konferenénim centru AV CR v Liblicich. V nedéli 31. fijna 2021 se na zdmku u Mélnika
sejdou védci predstavujici svétovou Spicku ve vyzkumu dvou zavaznych lidskych
onemocnéni zraku spolu se zastupci organizaci, které vyzkum téchto onemocnéni
podporuji. Unikatni propojeni védecké a aplikované sféry v ramci jedné konference muze

vyznamné urychlit proces vyvoje terapii obou dosud nelécitelnych onemocnéni.

Vékem podminéna makuldrni degenerace (VPMD) je ve vyspélych zemich nejcasté;si pricinou slepoty
u lidi nad 60 let. Jedna se o zavazné onemocnéni sitnice oka, které u vétsiny pacient(l postupné vede
az k uplnému oslepnuti. Dosud nelze zcela vylécit, pti v€asném odhaleni nemoci je vSak mozné

vhodnou terapii ztratu zraku zbrzdit a zastavit dalsi rozvoj nemoci.

»,Na nasem pracovisti se zamérujeme na bunécnou terapii tohoto onemocnéni. Cilem je
personalizovand medicina vyuZivajici k Ié¢bé tvorbu nediferencovanych, tzv. pluripotentnich bunék

z vlastnich, nejcastéji krevnich bunék pacienta. Pravé VPMD, kterd se vyviji velmi pomalu, ale bohuZel
neodvratné, ddvd casovy prostor pro pripravu takovych bunék. Buriky budou ndsledné diferencovdny
do bunék pigmentového epitelu sitnice (RPE), porostou na jedine¢né nanofibrézni podloZce a pak
budou transplantovdny do prostoru oka pod sitnici, kde nahradi funkci bunék, které jiz neslouzi
pacientovu vidéni,” popisuje vyvijenou terapii Taras Ardan z Centra PIGMOD Ustavu Zivo¢&igné

fyziologie a genetiky AV CR.

Béhem prvniho dne konference se predstavi odbornici, ktefi se podileji na vyzkumu vsech dilcich

krok( této nové lécby.
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Libéchovska miniprasatka mohou pomoci s lécbou slepoty u déti

Druhy den bude vénovan dalSimu dosud nelécitelInému onemocnéni charakteristickému kombinaci
postiZeni sluchu a zraku. Ushertv syndrom (US) je dédi¢né onemocnéni, které se projevuje formou
Uplné hluchoty od narozeni, jez doprovazeji problémy s rovnovahou. Jiz v détském véku dochazi

k postupné pigmentové degeneraci ocni sitnice, ktera vede do puberty k Uplné ztraté zraku. Mutace,
ktera zpUsobuje onemocnéni, se dédi recesivné, to znamena, Ze dité musi ziskat tuto genetickou

zménu od obou rodicll, a proto nastésti neni vyskyt US masivni, postihuje asi 10 % neslysicich déti.

,Vzhledem k dédicné povaze onemocnéni, zplisobeného mutaci v genu USH1C a produkujiciho
bilkovinu harmonin, védecké USHER konsorcium usiluje o vypracovdni genové terapie Usherova
syndromu. V nasem centru PIGMOD chovdme transgenni miniprasata pro tuto chorobu a metodika
genové terapie bude ovérovdna prdvé na nasem biomedicinském modelu,” popisuje zapojeni centra
PIGMOD do vyzkumu lécby Jan Motlik.

Mensi workshop snadnéji propoji zakladni a aplikovany vyzkum

Vyzkum Usher syndromu podporuji spole¢nost ODYLIA Therapeutics asoukromé nadace USHER 2020
(USA) a FAUN (Némecko). Kvuli pandemii nemoci covid-19 se organizatofi obavali usporadat tradicni,
velkou mezinarodni konferenci o modelech lidskych neurodegenerativnich onemocnéni, a zvolili

proto mensi setkani asi 50 lidi specializovanych pouze na onemocnéni zraku.

,Zahy se to ukdzalo jako dobrd volba, nebot pozvdni prijali vedle samotnych védci i zdstupci
zminénych nadaci a farmaceutické firmy, véetné zdstupce Technologické agentury CR podporujici
aplikovany vyzkum u nds. Véfime, Ze setkdni spicek svétového vyzkumu v dané oblasti spolu se
zdstupci hlavnich organizaci, které tento vyzkum podporuji, povede k uzsi spoluprdci a urychleni
vyvijeni metod potencidlnich terapii,” popisuje vyznam workshopu Jan Motlik, hlavni organizator

konference.

Workshop, ktery se uskuteéni od 31. fijna do 2. listopadu 202, m(iZe byt realizovan diky podpore

z projektu TO01000107 Standardizované kultivace, transplantace a uchovdvdni RPE bunék za tcelem
léceni vekem-podminéné makuldrni degenerace (AMD), ktery je spolufinancovan se statni podporou
Technologické agentury CR v rdmci Programu Kappa.

Vice informaci:

MUDr. Taras Ardan, Ph.D., Ustav Zivoci$né fyziologie a genetiky AV CR
e-mail: ardan@iapg.cas.cz

tel.: +420 775 237 255

Prof. MVDr. Jan Motlik, DrSc., Ustav Zivocisné fyziologie a genetiky AV CR
e-mail: motlik@iapg.cas.cz

tel.: +420 724 105 059

A -

% % Ustav Zivocisné fyziologie
a genetiky AV CR V. V. i.

Q7 2genetiky


mailto:motlik@iapg.cas.cz

Dﬂ— T
Norway KAPPA

grants Programme

)¢
o P

Kontakt pro média:

RNDr. Barbora Voslajerova, Ph.D., Ustav Zivoci$né fyziologie a genetiky AV CR
e-mail: voslajerova@iapg.cas.cz

tel.: +420 608 242 415

= Nabizime moznost domluvit si rozhovor s védeckymi kolegy, zastupci ODYLIA Therapeutics,
TA CR ¢i zastupci nadaci USHER 2020 (USA) a FAUN (Némecko).

= Nabizime také moZnost natacet na konferenci, v laboratoftich, operacnich salech a chovném
zafizeni miniprasat v UZFG AV CR v Lib&chové (cca 20 km od Konferenéniho centra AV CR

v Liblicich, cca 50 km od Prahy).

Fotogalerie:

Obr. 1: Konferenéni centrum AV CR v Liblicich
FOTO: archiv Zamku Liblice

Obr. 2: Libéchovské miniprase: model pro vyzkum
degenerativnich onemocnéni zraku
FOTO: archiv UZFG AV CR
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