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»Serce na chipie” — nowoczesna metoda modelowania kardiomiopatii
U pacjentow z dystrofia mi¢esniowg Duchenne’a

Abstrakt

Dystrofia migéniowa Duchenne’a (DMD) jest recesywng chorobg genetyczng sprzezong
z plcia, ktora spowodowana jest mutacjami w najwigkszym ludzkim genie kodujacym dystrofine.
Brak dystrofiny prowadzi do postepujacego uszkodzenia mies$ni szkieletowych, a w dalszym
przebiegu choroby do niewydolnosci oddechowej oraz kardiomiopatii, ktora jest glowng przyczyna
$mierci U pacjentow z DMD i nastepuje zwykle przed ukonczeniem przez nich 30. roku zycia.
Mechanizm powstawania kardiomiopatii nie jest jeszcze w peilni poznany, dlatego do badan
w warunkach in vitro wykorzystywane sg generowane z komorek somatycznych pacjentow ludzkie
indukowane pluripotencjalne komoérki macierzyste (hiPSC) oraz uzyskiwane z nich kardiomiocyty.
Jednakze w ostatnim czasie podejscie do modelowania choréb w warunkach in vitro zostato
udoskonalone w technologi¢ organoéw na chipach (ang. organs-on-a-chip), a w przypadku choréb
serca — kontrolg ich mikrosrodowiska, a takze wykonywanie roznego typu stymulacji
(np. mechanicznych i elektrycznych) oraz staty odczyt uzyskiwanych danych. Wykorzystywanie
modelu serca na chipie jest ponadto atrakcyjne w kontek$cie badan dotyczacych poszukiwania
nowych lekow, poniewaz jak powszechnie wiadomo, reakcje obserwowane w odpowiedzi na
badang substancje farmakologiczng w zwierzecych modelach chorob czesto majg stabe
odzwierciedlenie w reakcjach obserwowanych w ludzkich komoérkach. Projekt CISTEM (Heart On
Chip based on human-induced pluripotent Stem cell Technology for personalized Medicine)
otrzymat finansowanie w obregbie dziatania RISE (Marie Skfodowska-Curie — International and
inter-sectoral cooperation through the Research and Innovation Staff Exchanges) i realizowany jest
przez nasz zespot we wspodtpracy z miedzynarodowym konsorcjum w celu opracowania modelu
serca na chipie do badania zaburzen funkcjonowania serca u pacjentow z dystrofia migsniowa
Duchenne’a.



