Bez Cisticiho mechanismu se plice
neobejdou. Komu nefunguje, tomu snad
v budoucnu pomiiZe genova terapie
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KdyZ nam zasko¢i sousto do krku, nase télo na to zareaguje kaslem. Mame ale i
mechanismus, ktery nas pribézné zbavuje menSich necistot, aby se nedostaly aZ do plic.

Do svych dychacich cest nabirame spolu se vzduchem fadu drobnych ¢astecek, které nés
zdaleka nedrazdi ke kasli. Hluboko do plic ovSem zalétnout nesméji, plice by se brzy zanesly.
Proto mame vnitfek pradusnice vystlany takzvanym fasinkovym epitelem — vrstvou
specialnich bun¢k vybavenych fasinkami. Ty necistoty zachycuji a vynaseji nahoru.

Zachytit a vynést

,Necistota se zachyti do vrstvy hlenu. Je to n¢jaky druh lepidla na povrchu fasinek,*
vysvétluje Tomas Venit z Ustavu molekularni genetiky Akademie véd, ,,fasinky jsou
organizované a pohybuji se rytmicky za sebou. Ve vinach tak posouvaji hlen zpatky do Ustni
dutiny. Jejich pohyb vypada jako mrskéani bicem.*

Podobny pohyb nékdy predvadéji ndvstévnici rockovych koncertl, kdyz zpevak skoci do
davu. Nad hlavami ho posouvaji smérem k podiu. Pohyb fasinek je oproti nim vSak rychlejsi.
Centimetr za minutu nevypada jako zavratna rychlost, ale kdybychom si ji ptepocetli (fasinka
velikosti ¢lovéka), bude nam to pripadat jako rychlost auta jedouciho po délnici.

Rasinky se navic pohybuji neustale, i kdyZ spime. Nereaguji tedy na konkrétni neéistoty. To
MA na starosti zase jiny epitel, ktery hlida vétsi t€lesa. Kdyz se propadnou az do plic, spusti
kaSlaci reflex.

Vrozena porucha rasinek

To vSe plati u zdravych lidi. N¢ktefi ale trpi nemoci zvanou ciliarni dyskineze — doslova to
znamena porucha pohybu fasinek. Postihuje zhruba jedno z patnécti tisic novorozenych déti a
dnesni diagnostika neni tak rozvinuta, aby ji odhalila u vSech.

,» Vétsinou jde o néjakou genetickou mutaci, v néjakém genu pro proteiny, které se ti€astni
tohoto procesu. Jednim z nich je naptiklad gen, ktery kdduje protein dinein. Ten je pfimo
zodpovédny za pohyb tasinek,* fika dr. Venit, ,,pokud ma ¢lovék mutaci v genu pro tento
protein, potom protein nefunguje tak, jak by mél. Rasinky ztraceji moznost pohybu. Doposud
bylo nalezeno zhruba osm gentl, jejichz mutace zptisobuje ciliarni dyskinezi.*

Misto 1é¢by odstranit zavadu

Jak se takovému clovéku zije, zavisi na tom, jestli se mu fasinky pohybuji omezené, anebo
viibec. Vétsinou potiebuje celozivotni fyzioterapii a inhaluje latky, které rozpoustéji hlen v



plicich. Jinak by dopadl podobn¢ jako silny kutak: plice by se zanesly necistotami a neplnily
by svou funkci. V fad¢ ptipadui to vede k transplantaci celych plic.

Ciliarni dyskineze neni vylécitelna. Namisto 1¢kd se védci snazi vyvinout genovou terapii —
vytvorit funkéni DNA genu, ktery ma dany ¢loveék ,,porouchany*. Kdyby se podafilo ji vnést
zpét do bunék, byly by schopné podle ni vytvaiet funkéni protein a ten by fasinky rozhybal.

,Co0 se tyka cilidrni dyskineze, je to zatim v experimentalnim stadiu. Nicméné¢ u jinych
nemoci uz to bylo Gspé$né pouzivano. Pfedpokladam, ze to bude budoucnost i pro tuto
nemoc,* dodava Tomas Venit.
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