SOUHRN

Hereditarni  mozeckové  ataxie  predstavuji
heterogenni skupinu neurodegenerativnich onemocnéni.
Variabilita dédi¢nych ataxii je také reflektovana v Sirokém
spektru zvifecich modeli. Nejcastéji pouzivanymi jsou
mutantni mysi typu Lurcher a Purkinje cell degeneration
(pcd).

Hlavnim cilem této prace bylo analyzovat a porovnat
prostorové a emocni chovani u mysi typu Lurcher a pcd.
DalSimi cili bylo zkoumat vliv abnormélniho chovani mysi
typu Lurcher na jejich reprodukéni uspésnost a ovérit
vyuzitelnost mozeckovych mutantli jako modelt pro
experimentalni terapii olivocerebelarni degenerace.

Vysledky této prace potvrdily fadu behavioralnich
poruch u mysi typu Lurcher a pcd. Nicméné ukdzali jsme,
ze poruchy prostorového chovani se u téchto mutanta 1isi.
Na zaklad¢ naSich vysledki se domnivame, Ze deficit
v prostorovém chovani u mozeckovych mutantdl muze
vznikat kombinaci téchto faktort: 1) kognitivniho deficitu,
2) senzorickych poruch, 3) motorickych obtizi a 4)
afektivnich zmén. Vysledné projevy prostorového chovani
mohou byt navic dale determinovany specifickym efektem
mutace, genetického pozadi a/nebo pohlavim. Ukdazali
jsme také, ze abnormalni chovéni, napf. matefska
infanticida u samic mysi typu Lurcher vede k jejich
snizenému reprodukénimu potencidlu. Navzdory dobré
schopnosti ~ embryondlniho  transplantatu  ptezivat
v mozecku mysi typu Lurcher i SCA2, morfologie
transplantditu nenaznaCovala zadny silny specificky
behavioralné-funkéni efekt.



