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Kotbszoveti kalcifikacioval jard betegség-Pseudoxanthoma elasticum (PXE)

PXE- Pseudoxanthoma elasticum:

-recessziv betegség (1 in 70,000 to 100,000)

-3 szervet érint

1. Szem- a betegség el6rehaladtaval vaksag is kialakulhat

2. BOr- az elasztikus rostok kalcifikalédnak

3. Kardiovaszkularis rendszer- a kozepes méretl erek
elveszitik elaszticitasukat, ami magas vérnyomast vagy
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Jouni Uitto, Qiaoli Li and Qiujie Jiang, JID, 2010



Forras:

pseudoxanthoma-elasticum



http://disorders.eyes.arizona.edu/sites/disorders.eyes.arizona.edu/files/disorder_images/Copy of slidescan_059_0.jpg
http://disorders.eyes.arizona.edu/sites/disorders.eyes.arizona.edu/files/disorder_images/Copy of slidescan_059_0.jpg
https://upload.wikimedia.org/wikipedia/en/6/6b/Pseudoxanthoma_elasticum_1.JPG
http://annals.org/aim/article/706726/echocardiographic-manifestations-patient-pseudoxanthoma-elasticum

ABCC6 fehérje

Az ATP-binding cassette (ABC) transporters fehérjék e
csaladjaba tartozik 7
1503 aminosavbdl épul fel, ~165kDa ; S _at B
17 transzmembran régioval rendelkezik . . . ' . . . .. '.
Els6sorban a majban fejez6dik ki, kisebb mértékben a » o | I & | .
vesében intracellular J \'

A majsejtek membranjaban helyezkednek el &R

Egy maig ismeretlen metabolit transzportjat végzi a
majbadl a vér felé
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Celkittzés

ABCC6 KO (PXE egérmodell) egerekben vizsgaljuk, hogy a human ABCC6 fehérje el6segiti-e a
meszesedés gatlasat.



1. Abccb KO egér
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2. TVI-farok véna injektalas:

Xmnl

4. majmetszés:
-fagyasztva metszés
-a majszelet metanolban valé fixalasa




5. Immunocitokémia, mikroszkép
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(Anti-A)
‘ ‘ ABCC6

6. Kolorimetria:




Fagyasztasos Maj és sziv
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sebzes kivétele

Kolorimetria: a

| i Ari 1 2+
¢ Immuncitokémia- sziv Ca
¢ mdjszeletek festése tartalmanak
\ meghatdrozasa

|épések |




Eredmények

ABCC6 kifejez6désének ellenbrzése konfokalis mikroszkoppal

DAPI-sejtmag festés ABCC6 DAPI-sejtmag festés ABCC6 DAPI-sejtmag festés ABCC6
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Sziv Ca2+ tartalmanak meghatarozasa kolorimetriaval
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Az eredmények alapjan a human ABCC6 fehérje elGsegiti a meszesedés gatlasat, tehat igazoltuk a hipotézistinket.



K6szonjik mta ttk
* az MTA TTK tamogatasat

» Tb6kési Natalia és Dedinszki Dora segitségét
* Lendvayné Gydrik Gabriella gondoskodasat!
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A kisérletek bemutatasanal szerepl6 képek sajat felvételek.
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