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Des nouvelles de la recherche
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LE COEUR D'UNE SOURIS BARTH ET TON COEUR

COMMENT LA SOURIS BARTH A PERMIS DE MIEUX COMPRENDRE LE SYNDROME DE BARTH

Un travail récemment publié par le Dr Mindong Ren et al. intitulé «Une évaluation critique du modele de Tafazzin
knockdown (RD) du syndrome de Barth : qu'avons-nous appris sur la pathogenése et les traitements potentiels»,
décrit la montagne de recherches générées par la souris développée par BSF. Bien qu'elle ne soit pas une imitation
exacte de la manifestation humaine du syndrome de Barth, la souris KD a mis en lumiéere la fonction cardiaque, le
muscle squelettique, le retard de croissance, les changements physiologiques, métaboliques et biochimiques qui
surviennent lorsqu'il y a réduction de I'ARNm de la tafazzine.

Au-dela de l'amélioration de notre compréhension de ce qui ne va pas en cas de déficit en tafazzine et en
cardiolipine, la souris Barth a joué un réle déterminant dans les tests de thérapies potentielles pour le syndrome de
Barth, telles que la thérapie de remplacement génique et le bézafibrate (sous évaluation des essais cliniques au
CARDIOMAN), tout en démontrant l'inefficacité d'autres thérapies telles que la cardiolipine enrobée dans des
nanodisques (ND-CL).

Alors que la recherche autour du syndrome de Barth passe a la souris knockout (RKO) développée en 2016, les legons
tirées de la souris KD mettent en évidence l'importance et la valeur d'investir et de favoriser la recherche sur des
modeéles animaux de maladie.
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Le docteur Hilary Vernon a récemment été
interviewée dans cette publication de

Aidez la Barth Syndrome Foundation pour #morein2020

Faite un don

Association Syndrome de Barth
Suivez nous * syndromedebarth 13, rue de la Terrasse 92150 Suresnes
.Sy 06.15.58.02.32 - Contact@barthfrance.com



https://www.facebook.com/syndromedebarth/
https://teambarth.barthsyndrome.org/site/R?i=XdjDIs5IHthceKchh08MqQ
https://teambarth.barthsyndrome.org/site/R?i=0MvXjO5h1bPz_8oq7O47Iw
https://teambarth.barthsyndrome.org/site/R?i=rIY7U4WyBSqZE-YTYbCrWw
https://teambarth.barthsyndrome.org/site/R?i=rIY7U4WyBSqZE-YTYbCrWw
https://teambarth.barthsyndrome.org/site/R?i=rIY7U4WyBSqZE-YTYbCrWw
https://teambarth.barthsyndrome.org/site/R?i=7pxrKCnfanKV6hzHO45ZGg
https://teambarth.barthsyndrome.org/site/R?i=rqOtsjGSbHqzWaJJfXDdsg
https://teambarth.barthsyndrome.org/site/R?i=rqOtsjGSbHqzWaJJfXDdsg
https://www.syndromedebarth.fr/billetterie/offre/69352-g-faites-un-don-soutenez-l-association-syndrome-de-barth-france-en-2018

