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Choroby autoimmunologiczne dotykajg od 5 do 8% populacji. W duzej ilosci przypadkdéw chorzy
wykazujg istnienie autoprzeciwciat czyli przeciwciat rozpoznajgcych fragmenty biatek witasnego
organizmu. Co ciekawe, autoprzeciwciata wystepujg takze u zdrowych ludzi, ktérzy w swoich rodzinach
nie mieli przypadkdw chordb autoimmunologicznych. Nie jest jasne, dlaczego ww. choroby rozwijajg
sie jedynie u okreslonych nosicieli autoprzeciwciat i najprawdopodobniej istnieje niezidentyfikowany
dotad czynnik odpowiedzialny za rozwdj patologii. Przypuszczamy, iz manifestacja chordb
autoimmunologicznych moze zaleze¢ od defektéw genetycznych w sktadnikach uktadu dopetniacza —
kaskady enzymatycznej obecnej w surowicy krwi i prowadzgcej do unicestwienia komérek patogendw.
Jedna ze Sciezek aktywacji dopetniacza — tzw. $ciezka klasyczna jest inicjowana poprzez zwigzanie sie
przeciwciat do powierzchni komodrki docelowej. Nasz organizm jest w stanie bronié sie przed
przypadkowg inicjacjg $ciezki klasycznej na wifasnych komdrkach dzieki istnieniu inhibitoréw
dopetniacza zaréwno na powierzchni komérek oraz w kragzacych w surowicy krwi. Byé moze jest to
wyttumaczeniem dlaczego niektérzy ludzie posiadajgcy autoprzeciwciata nie rozwijajg choroby.
Mutacje w sktadnikach sciezki klasycznej dopetniacza powodujace ich niewrazliwos¢ na inhibitory mogg
uniemozliwiaé ten naturalny mechanizm zabezpieczajacy i prowadzi¢ do pojawiania sie objawdw
choréb autoimmunologicznych. Uprzednio nasz zespdt badawczy zidentyfikowat nieznane dotad
mutacje w biatkach $ciezki klasycznej dopetniacza u pacjentéw cierpigcych na rzadkie choroby nerek.
Obecnie planujemy zweryfikowaé, czy podobne mutacje wystepuja u pacjentdw cierpigcych nie inne,
znacznie czestsze choroby o podtozu autoimmunologicznym. Ewentualne potwierdzenie tej hipotezy
moze prowadzi¢ do rozwoju nowych metod terapeutycznych, np. czynnikdw skierowanych przeciwko
zmutowanym biatkom zamiast stosowanych obecnie kosztownych lekdw obnizajgcych ogdlng
aktywnos¢ uktadu odpornosciowego.



