Abstrakt

Predkladana prace se zabyva studiem vyznamu procketibolické drahy hemu,
zejména s ohledem na patogenezi, diagnostikékauléekonjugovanych hyperbilirubinémii
(zdvaZzna novorozenecka Zloutenka a Criglé¥ajjariv syndrom). Jednim z hlavnich tcil
bylo oZejmeni biologickych @inka produkt bilirubinu, které vznikaji $ fototerapii €chto
onemocgni a otestovani novychdébnych pistupi a to jak na Urovni genové terapie, tak
farmakoterapie.

Novorozenecka Zloutenka je jednou z ®gjijSich komplikaci v neonatalnim obdobi.
Zlatym standardem v jeji dé¢ je fototerapie modrym s¥tlem, jejiz pouziti vSak iize byt
doprovazeno i zavaznymi nezadoucimi efekty. Nutnodogtknout, Ze fototerapie
novorozenecké Zloutenky je ¥kierych zemich naduzivana, a Ze pacienti s Criglene
Najjarovym syndromem typu | jsou vystaveni celoiiofototerapii (pokud nepodstoupi
transplantaci jater).

V ramci pedkladané prace jsme na experimentalnim in vitrodeho studovali
biologické &inky fotoizomeii bilirubinu, které vznikaji v pibéhu terapie novorozenecké
Zloutenky. Dale jsme se za pouZiti experimentalmicileti hyperbilirubinemickych potkan
a mySi zabyvali moznostmi zavedeni vhodné genaadits kterou by bylo mozné bezpe
pouzit v I€b¢ Criglerova-Najjarova syndromu a omezit nebo zcebstranit nutnost
celozivotni fototerapie, a dalSich terapeutickycbdalit, jako jsou vymdinna transfluze a
aplikace lidského sérového albuminu ®dJ& Criglerova-Najjarova syndromu a

novorozenecké Zloutenky.
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