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Otazka: Predcasné starnuti
Pfedmét: Biologie

Pridal(a): ouhou

Syndromy predc¢asného starnuti jsou onemocnéni, kterd zplsobuji mutace genomu. U jedincd,
ktefi trpi témito chorobami, jsou typické vyrazné znamky starnuti jiz v raném détstvi, vypadaji,
jako by jejich fyzické stari bylo uz kolem 80 let. Choroba se nejcastéji zaCind projevovat jiz mezi
1. a 2. rokem Zivota, nékdy se ale m{ze objevit jesté drive.

Mezi obvyklé priznaky patfi obecné neprospivani ditéte. Dochazi ke zpomaleni, nebo az
zastaveni rdstu, vyska se vétsinou pohybuje pouze kolem jednoho metru a celd télesna
konstituce je velmi kfehka. Pro nemocné jsou charakteristické také malé vrascité obliceje.
Obvykle se mohou dozit maximalné 20 let, velmi ¢asto ale umiraji uz mezi 13. a 15. rokem, a to
na infarkty myokardu, nebo na mozkové mrtvice. Ateroskleréza, tedy kornaténi tepen, je totiz
spolu s Sedym zakalem a kardiovaskularnimi onemocnénimi dalSim pfiznakem nemoci, ktery
se mUZe v pribéhu let u téchto déti objevit.

U¢inna Ié¢ba zatim neni bohuzel zndma, a tak jediné, ¢eho jsou zatim |ékafi schopni dosahnout,
je zmirnéni projevl nemoci, tedy lé¢enim aterosklerdzy nebo kardiovaskularniho systému.
Moznd se ale v brzké budoucnosti dockame zlepSeni, protoze pred par se objevily studie, ve
kterych se mluvi o inhibitorech farnesyltransferasy, které by mohly pomoct pacientdim s jednim
z onemocnéni - progérii.

Jednotlivé syndromy predcasného starnuti:

Progérie (Hutchinson-GilfordGv syndrom) je onemocnéni, ve kterém dochazi k zaméné jedné
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aminokyseliny cytosinu za thymin. Toto vede ke zméné transkripce genu LMNA a vznika
zvlastni forma laminu A - progerinu. Pro postizené je typickd plesatost, vystupujici nos,
ustupovani svalll a kloubl. Objevuje se u nich také tézka ateroskleréza, artréza a tumory.
Obvykle dochazi k umrti okolo 13. roku na infarkt.

Wernerdv syndrom, neboli adultivni progérie, je onemocnéni, které zplsobuje mutace genu
WRN, ktery kéduje DNA helikazu. Pravdépodobné zde postupné dochazi k nestabilité genomu.
Toto onemocnéni se projevuje obvykle az v obdobi puberty, nebo dospélosti. Tvofi se zde rychle
hluboké vrasky, vlasy ustupuji, mdze dojit k pleSatosti. Tito pacienti maji také sklony k cukrovce
a rakoviné. Délka jejich Zivota je zkracena.

Cockaynelv syndrom je dédi¢na nemoc, ktera je zplsobena poruchou transkripce DNA.
Starnuti je zde jenom jednim z mnoha priznak{. Pacienti trpi také poruchami nervového

YT

prvniho roku Zivota, pacienti dorUstaji vysky pouze kolem jednoho metru, ¢asto se u nich
vyskytuje také mentalni retardace a poSkozeni sitnice.

Dyskeratosis congenita je onemocnéni, které postihuje predevsim kozni systém. Dochazi zde
k pigmentaci klze, pred¢asnému Sedivéni a dystrofie nehtl. Objevuje se také osteopordza.

Prvni pfiznaky nemoci se mohou zacit projevovat asi od 5. roku Zivota. Pacienti se obvykle
dozivaji kolem 16 let.

Zdroje:
www.wikipedie.cz
www.wikiskripta.eu
http://old.If3.cuni.cz

Klimakterium a preklimaktericky syndrom - obecna patologie
Kardiologie - maturitni otazka

3. Aterosklerdza - etiologie, patogeneza, prevence - patologie (VS)
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