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Progeria ad› verilen ve dört milyon çocuktan
birinde ortaya ç›kan erken yafllanma hastal›¤›,
kellik, cücelik, erken cilt k›r›fl›kl›klar›,
atardamarlarda sertleflme ve kemik erimesi gibi
çok ac›kl› bir tabloya yol açman›n yan›s›ra,
hastal›¤a yakalanan çocuklar›n ço¤u da, kalp
hastal›klar›na ba¤l› olarak 15 yafl›ndan önce
ölüyor. fiimdiyse California Üniversitesi’nden
(Los Angeles) bir grup araflt›rmac›, deney
aflamas›ndaki bir kanser ilac›n›n, flimdilik fare
modelinde de olsa progeria hastal›¤›n›n
bulgular›n› iyilefltirme yolunda bir umut ›fl›¤›
yakt›¤›n› müjdeliyorlar.
Sözkonusu ilaç, kanser tedavisi için üretilen FTI

(farnesiltransferaz bask›lay›c›s›). ‹lac›n
uyguland›¤› progeria hastal›kl› farelerin ço¤u
kilo, kemik yap›s›, kuvvet ve genel olarak yaflam
süresi bak›m›ndan, ilaç almayan hasta farelere
k›yasla önemli geliflmeler kaydetmifller.
Araflt›rmac›lar bu çal›flman›n, progeria ve ba¤l›
rahats›zl›klar› iyilefltirmede yararl› olabilece¤ini
gösteren ilk hayvan modelli çal›flma oldu¤unu
belirtiyorlar. 
Progeria hastal›¤› olan ve olmayan farelere FTI
maddesinin verilip, her iki grubun da ilac›n
verilmedi¤i farelerle k›yasland›¤› çal›flmada, ilaç
alan progeria grubunda hem ölüm, hem kemik
k›r›klar›, hem kuvvet bak›m›ndan önemli farklar

oldu¤u ortaya ç›km›fl. Araflt›rmac›lar, ilac›n
tümüyle iyileflme sa¤lamadaki yetersizli¤inin,
kullan›lan dozlarla iliflkili olabilece¤ini, bununsa
ileriki aflamalarda ele al›nabilece¤ini söylüyorlar.
Hastal›k, hücre çekirdeklerinde anormal bir
proteinin birikimine, sonuçta çekirdek fleklinin
bozulmas›na yol açan bir mutasyonla ortaya
ç›k›yor. FTI’n›n, etkisini, sözkonusu proteinin
hücre çekirde¤ine ulaflmas›n› engelleyerek
gösterdi¤i, ekibin daha önceki çal›flmalar›nda
gösterilmifl. Sonuçlar, bu engelin bulgularda
gözle görülür iyileflmelere yol açmas›
bak›m›ndan oldukça dikkat çekici.
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Motor nöron hastal›¤› olarak da bilinen
ALS (amiyotrofik lateral skleroz) kabaca,
merkezi sinir sisteminin baz› bölgelerindeki
motor (harekete iliflkin) sinir hücrelerinin
kayb›ndan kaynaklanan ve kas ifllevleriyle
ilgili basit sorunlardan felce kadar
ilerleyebilen, sonunda solunum dahil
birçok bedensel sistemi etkisi alt›na
alabilen bir hastal›k. Tan›s›ysa kolay de¤il;
bitmek tükenmek bilmez bir testler serisi
sonucunda ve bazen y›llar sonra
konabiliyor. Ancak ABD’deki Mount Sinai
Hastenesi’nden  araflt›rmac›lar›n yapt›¤›
çal›flma, bu durumu de¤ifltirece¤e benziyor.

Araflt›rmac›lar, ALS’li hastalarda beyin-
omurilik s›v›s›nda bulunan üç proteinin,
sa¤l›kl› kiflilerle karfl›laflt›r›ld›¤›nda çok
düflük deriflimde bulunduklar›n› göstermifl,
ayr›ca bu bulguyu tan›ya uyarlad›klar›nda
% 95 do¤ruluk elde etmifller. Bu üç
proteinin en az 1,5 y›l boyunca düflük
deriflimde kald›¤›, ve normal tan› süresinin
de ortalama 2 y›l oldu¤u düflünülürse, bu
sonucun bir teste dönüfltürülmesi
durumunda, hastalar›n tedaviye çok daha
erken bafllayabilecekleri ortaya ç›k›yor.
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Göbek ba¤›ndaki kan›n, kan yap›c› kök
hücreler içerdi¤i biliniyor olsa da (ki,
bunlar yaln›zca kan hücreleri
üretebiliyorlar), burada bunlardan daha da
‘ilkel’, yani çok daha fazla hücre tipine
dönüflecek hücrelerin de varoldu¤u,
Minnesota Üniversitesi T›p Okulu
araflt›rmac›lar›ndan gelen bir sürpriz.
Bunun belki de en heyecan verici yan›, bu
hücrelerin, beynin hasar sonucu bozulan
ifllevlerini yerini getirmede
kullan›labilecek olmalar›. ‹yi haberin
devam› da var. Beyin hasarl› farelere
nakledilen bu kök hücrelerin ‘sinir
hücresi benzeri’ hücrelere dönüfltükleri ve
hasar›n boyutlar›n› küçülttükleri gibi,
hayvanlar›n kol-bacak hareketlerinde
düzelmeler oldu¤u da saptanm›fl.
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