Abstrakt

Huntingtonova nemoc (Huntington’s disease; HN) je autozomalné dominantni dédicné
neurodegenerativni onemocnéni projevujici se poruchami hybnosti, kognitivnich funkci a
poruchami chovani. HN je zpUsobena expanzi CAG tripletl (cytosin-adenosin-guanin) v genu
ulozeném na kratkém raménku 4. chromosomu. Tato expanze kdoduje aberantni
polyglutaminovy fetézec v proteinu huntingtin (HTT). Fyziologicky HTT a v ptipadé HN
mutovany HTT (mHTT) se exprimuji témér ve viech tkanich a ovliviiuji fadu bunécnych funkeci.
Pocet nemocnych je zhruba 1 na 10.000 obyvatel. V soucasnosti je tato nemoc nevylécitelnd
a jeji mechanismy nejsou dostatecné dobre prozkoumany. Postihuje kromé centralni nervové
soustavy také periferni tkané véetné svalstva. Pfi HN dochazi k naruseni mitochondridlnich
funkci a poskozeni systému oxidativni fosforylace, jez ma za ukol produkci energie ve formé
ATP. Vyzkum na zvifecim modelu miniaturniho transgenniho HN prasete by mohl pomoci

objasnit mechanismy patogeneze choroby a potencialni Ié¢ebnou strategii.

V této praci byly metodou imunodetekce se specifickymi protildtkami sledovany zmény
mnozstvi 14 vybranych mitochondridlnich protein(i ve svalové tkdni u 3 vékovych skupin
transgennich HN miniprasat ve véku 24, 36 a 48 mésic(l. S rostoucim vékem byla pozorovéana
postupnd progrese trendu snizovani mnozstvi vybranych mitochondridlnich proteinovych
enzymU patfici do systému oxidativni fosforylace i proteini souvisejicich s oxidativnim

stresem ¢i destabilizaci mitochondridlni struktury.
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