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Odkrycie nowego typu komérek moze catkowicie zmienic sposob
poszukiwania lekdéw na mukowiscydoze. Na %*amach ,Nature”
poinformowano o zidentyfikowaniu komérek, ktére prawdopodobnie
odgrywaja kluczowag role w zapewnieniu odpowiedniego
nawodnienia i rdéwnowagi pH w p%tucach.
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0d dawna wiadomo, ze u osdéb cierpigcych na te smiertelna
chorobe dochodzi do nieprawidtowego formowania sie protein
tworzacych $luz, a to za$ powoduje nierdwnowage pomiedzy sola
i wodg oraz odwodnienie ptuc. W efekcie w ptucach gromadzi sie
gruba warstwa gestego $luzu utrudniajgca oddychanie i
prowadzgca do zagrazajacych zyciu infekcji. Dotychczas
naukowcy uwazali, ze w powstawanie choroby zaangazowane sa
réozne rodzaje komérek i nie mieli mozliwosci technicznych, by
stwierdzi¢, w ktérych komérkach wystepujg nieprawidtowe
biatka.

Nowe komérki nazwano roboczo ,jonocytami ptucnymi”, gdyz
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wydaje sie, ze sa zaangazowane w transport jondéw przez tkanke
ptucng. Wydaje sie réwniez, ze u pacjentow z mukowiscydozg to
wtasnie w nich powstaje duza ilo$¢ protein sluzu zwanych
btonowymi regulatorami przewodnictwa (CFTR), ktdérych zmutowana
forma wywotuje mukowiscydoze. Fakt, ze umykato to nauce tak
dtugo, ,Swiadczy o stopniu skomplikowania tej choroby oraz o
tym, ze dobrze nie rozumiemy Kkomérkowej budowy i
funkcjonowania ptuc”, mowi pulmonolog Jayaraj Rajagopal z
Massachusetts General Hospital, jeden z autoréw artykutu
opublikowanego w ,Nature”.

Obecnie na catym Swiecie zyje okoto 70 000 osdéb cierpigcych na
mukowiscydoze. Czesto dochodzi u nich do infekcji ptuc,
czasami cierpig tez na niedozywienie, gdyz gesty $luz moze
blokowa¢ absorpcje sktadnikdéw odzywczych w trzustce. Osoby
takie zwykle mtodo umierajg. Najnowsze leki przedtuzajg ich
zycie, jednak obecnie mediana zycia dla chorego na
mukowiscydoze wynosi okoto 40 1lat. Choroba pozostaje
nieuleczalna.

Nie nalezy sie jednak spodziewac, ze odkrycie nowych komérek
doprowadzi do szybkiej zmiany sytuacji. Juz teraz dostepne
leki poprawiajg funkcjonowanie genu zwigzanego z
nieprawidtowym CFTR, dzieki czemu $luz jest cienszy i mniej
lepki. Jednak Rajagopal wierzy, ze odkrycie doprowadzi do
zmiany sposobu poszukiwania terapii, dzieki czemu z czasem
moze powsta¢ lek na mukowiscydoze. ,To catkowita zmiana
spojrzenia, ktéra pozwala na zaatakowanie choroby w inny
spos6b”, méwi uczony. Celem badan, ktére prowadzit z zespotenm,
nie byta zmiana zrozumienia mukowiscydozy. Naukowcy chcieli
jedynie przeanalizowa¢ komérki wyscidtki tchawicy. Gdy jednak
juz je posegregowali, zauwazyli, ze majg siedem rodzajow
komérek. Dotychczas znano szes¢ rodzajow. Okazato sie tez, ze
ten siddmy rodzaj masowo wytwarza CFTR.

Naukowcy z Mass General i Broad Institute badali poczatkowo
myszy ze zdrowym 1 zmutowanym CFTR. Potwierdzili tez, ze
jonocyty p*ucne sg obecne w zdrowych ludzkich ptucach. 0



podobnych wynikach poinformowat inny zespét, z firmy Novartis
i Harvard Medical School.

Broad Institute prowadzi badania w ramach Human Cell Atlas,
miedzynarodowego projektu, ktdrego celem jest stworzenie mapy
kazdej komérki w ciele cztowieka. Profesor Aviv Regev i jego
zesp6ét =z MIT, ktdérzy biorg udziat w badaniach,
zsekwencjonowali geny pojedynczych komérek znalezionych w
thawicy i pogrupowali na na podstawie podobienAstw i réznic. To
wtasnie wtedy zauwazono, ze w wyscidtce tchawicy wystepuje
nieznany dotychczas rodzaj komérek. Po badaniach na myszach
naukowcy zbadali zdrowe ptuca zmartych ludzi i potwierdzili,
ze 1 tam wystepujg jonocyty pitucne.

Na razie jednak nie zbadano p*uc oséb z mukowiscydozg pod
katem obecnosci tam jonocytdw ptucnych. Ponadto wynikom
przeprowadzonych badan powinni jeszcze przyjrzec sie
specjalisci od mukowiscydozy. Jednak juz teraz podkres$laja
oni, ze mamy do czynienia z waznym odkryciem.

Tymczasem doktor Rajagopal stwierdzit: ,jedng z rzeczy, ktore
wzbudzajg moje zdumienie jest fakt, ze dotychczas dokonalismy
olbrzymiego postepu w badaniach nad mukowiscydozg nie
posiadajgc tak istotnej informacji. To za$ wzbudza mdj
optymizm, gdyz pokazuje, ze mozna dokonac¢ olbrzymich postepdw
nie wiedzac wszystkiego”.
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