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PROGERIA — WYSCIG

/ CZASEM, CZYL

PRZEDWCZESNA STAROSC

Progeria, inaczej okreslana jako ,,przedwczesna sta-
rosc” lub zespot progerii Hutchinsona-Gliforda (HGPS),

jest rzadko wystgpujacym zespotem wwarunkowanym

genetycznie. HGPS dotyka w réownym stopniu kobiety

jak 1 mezezyzn oraz wszystkie grupy etniczne. Jedno na

4 miliony dzieci rodzi sig z mutacjg genu LMNA. Proge-

ria jest czasem nazywana chorobg ,,Benjamina Butto-

na” ze wzgledu na glownego bohatera filmu ,,Ciekawy

przypadek Benjamina Buttona”.

RODZAJE PROGERII

Najczesciej spotykanym rodzajem jest
zespot progerii Hutchinsona-Gilforda. Jest
to Smiertelne zaburzenie genetyczne,
w ktérym dzieci dozywaja srednio trzy-
nastego roku zycia.

Inng wersja progerii jest zespot Wernera.
Objawy w tym przypadku pojawiaja sie
w wieku nastoletnim. Osoby z tg chorobg
zyja jednak dtuzej niz z wersjg choroby
wymieniong wczesniej, okoto 40-50 lat,
dlatego tez jest czasem nazywana ,pro-
gerig dorostych”.

PRZYCZYNY

Zwiekszone zainteresowanie naukowcow
progerig wigze sie z faktem, iz badania
nad tym zespotem moga zaowocowac
dodatkowymiinformacjami dotyczacymi
normalnego procesu starzenia.

Syndrom przedwczesnej starosci dzieci
jest spowodowany mutacjg punktowg
genu LMNA potozonym na chromosomie
1.1 kodujacym biatko — lamine A. Biatko
to odpowiada za stabilizacje btony jadra

I

komorkowego, wiec jego mutacja po-
woduje zaburzenia prawidtowego funk-
cjonowania jagdra komaorki. Niestabilnos¢
bfony jadra powoduje, ze komarka jest
narazona na szybsze starzenie sie i na
przedwczesng $mier¢, co prowadzi do
objawow choroby. Nieprawidtowe funk-
cjonowanie jgder komorkowych wigze sie
rowniez z duzym stwardnieniem tetnic
i rozwojem choréb ukfadu krwionosne-
go. Przyczyna progerii dorostych jest
rowniez mutacja genu, ale kodujacego
inne biatko - WRN.

OBJAWY

Dzieci z progerig rodzg sie zdrowe i nie
widac po nich poczatkowo objawdw
choroby. Jednak juz okoto pierwszego
lub drugiego roku zycia zaczynajg sie
pojawiac pierwsze cechy zespotu Hut-
chinsona-Gilforda.

Charakterystyczne objawy to powolny
wzrost dziecka oraz jego niska postura.
Widac juz oznaki starzenia skory, kto-
ra jest cienka, twarz waska i pomarsz-
czona. Dzieciom z zespotem progerii




Hutchinsona-Gliforda wypadajg wtosy,
brwi oraz rzesy, wystepuje u nich réw-
niez sztywnos¢ stawow. Gtowa jest nie-
proporcjonalnie duza w poréwnaniu do
reszty ciata, chorzy majg wytupiaste oczy
oraz brak tkanki ttuszczowej. Ton gtosu
u takich oséb czesto jest piskliwy. Co
istotne, czesto wystepuje u tych dzieci
miazdzyca, ktéra prowadzi do choréb

serca oraz ukfadu krgzenia. Jeden rok
zycia chorego to jak u zdrowej osoby
8-10 lat zycia. U dzieci z progerig rozwi-
jaja sie choroby, ktére dotykajg osoby
w podesztym wieku takie jak Alzheimer,
miazdzyca, artretyzm czy za¢ma, dlatego
ich stan zdrowia musi by¢ stale monito-
rowany. Psychicznie takie dzieci rozwijaja
sie normalnie, wiec s $wiadome swojego
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odmiennego wygladu, co czesto utrud-
nia im socjalizacje z innymi réwiesnikami.
Smier¢ w przypadku takich dzieci najcze-
sciej jest spowodowana zawatem serca
albo udarem mézgu.

Osoby z zespotem Wernera maja podob-
ne objawy do wymienionych powyzej,
jednak nie s3 one az tak nasilo- > >
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neinie prowadza tak szybko do smierci.

Najczestsze objawy u takich chorych to
za¢ma, zmiana tonu gtosu, niski wzrost,
siwienie lub utrata wtoséw. Dodatkowo,
mitodzi chorzy czesciej zapadajg na cho-
roby starcze takie jak cukrzyca typu 2,
osteoporoza czy nadcisnienie tetnicze.

DIAGNOSTYKA

Jezeli zauwazymy u swojego dziecka obja-
wy, ktére mogtyby wskazywac na proge-
rie, udajmy sie do lekarza rodzinnego. On
przeprowadzi doktadne badanie, sprawdzi
i poréwna zinnymi dzie¢mi w tym samym

wieku wage oraz wzrost. Zbada rowniez
wzrok oraz stuch naszego dziecka, zmierzy
cisnienie krwii puls. Jezeli wyniki badania
beda dla lekarza niepokojace, to skieruje
nas do spedjalisty od genetyki, aby prze-
prowadzi¢ badania krwii potwierdzi¢ albo
wykluczy¢ dang diagnoze.

LECZENIE

Gen progerii zostat wykryty stosunkowo
niedawno (niecate 20 lat temu), dodat-
kowo jest to choroba bardzo rzadka, dla-
tego tez stanowi dla naukowcow duze
wyzwanie. Nadal trwaja prace nad opra-
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WASKA KLATKA
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cowaniem skutecznej terapii. Niestety,
nie ma na razie leku, ktéry powodowatby
wyzdrowienie. Do tej pory wszystkie leki
ej objawy
i wydtuzajg zycie matym pacjentom.

stosowane w progeriitagodza j

Jednym ze sposobdw, nad ktérym obec-
nie s3 prowadzone badania to terapia
inhibitorami farnezylotransferazy (FTI),
ktore, jak twierdza badacze, moga od-
wréci¢ zmiany zachodzace w jadrach
komorkowych. Obecnie majg one zasto-
sowanie w leczeniu nowotwordw. Badania
kliniczne na dzieciach z progerig wykazaty



przyrostich masy ciata, poprawe struktury
kosci, a co najwazniejsze poprawe funk-
cjonowania uktadu krwionosnego. Wyni-
ki innego badania z zastosowaniem FTI
wskazujg na wydtuzenie zycia dzieci pod
wptywem tej terapii o srednio 1,5 roku.

REKLAMA

SUPLEMENT DIETY

Obecnie lekarze zalecajg stosowanie w tej
chorobie niewielkich dawek aspiryny,
aby zapobiega¢ zawatom oraz udarom

mozgu. W leczeniu stosuje sie rowniez
hormon wzrostu, ktéry pomaga w od-
powiedniej budowie masy ciata. Dziecko
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musi rowniez uczeszczac na fizjotera-
pie. Pomaga mu ona w prawidtowym
poruszaniu sie, ktére jest utrudnione ze
wzgledu na sztywniejgce stawy. Stosowa-
ne sg réwniez leki kontrolujgce choroby
wieku podesztego, takie jak nadcisnienie,
miazdzyca czy cukrzyca typu 2.

Rokowania przy progerii niestety nie sg
pomysine. Wiekszos¢ chorych dozywa
15. roku zycia, ale czes¢ umiera po okoto
7 latach od narodzin. Niewiele z nich do-
zywa wieku dorostego. Mimo, Ze jest to
bardzo rzadka choroba, to jednak dotyka
ona mate dzieci, dlatego naukowcy sta-
raja sie znalez¢ odpowiednie lekarstwo.
Dodatkowo ich duze zainteresowanie tg
chorobg wigze sie z nadziejg na lepsze jej
poznanie oraz spowolnienie lub zatrzy-
manie starosci rowniez u zdrowych ludzi.

GABRIELA ZAWERACZ
Pracownik Apteki

TYLKO
TO, CO

POTRZEBNE

ANAWIT -

L
Witamina C: d[a/ dz ‘ #:
1

100mg w 1 tabletce
pomaga w prawidtowym funkcjonowaniu
|

ﬂsu odpornosciowego
o=
1a |
3

60 tabletek do

Smak pomarariczowy

PANAWIT

Suplementy diety nie mogg by¢ stosowane jako substytut zré6znicowanej diety. Zréznicowana i zrbwnowazona dieta oraz zdrowy tryb zycia sg wazne dla zdrowia.
Informacje o dawkowaniu i sktadzie produktu opublikowano na stronie www.panawit.pl. Nie nalezy przekracza¢ zalecanej dziennej porcji. Podmiot odpowiedzialny: Panawit sp. z 0.0.




