Zaburzenia powieziowe: nadmierna ruchomosé stawowa

funkcjonuje niczym most migdzy widkienkami kola-
genu, kedre sg ulozone w peczki (Lethias i wsp. 1996)
i moze odgrywaé wazna role ze wzgledu na zwigkszo-
na sztywnos$¢ tkanki tacznej (Lethias i wsp. 2000).
Struktura chemiczna molekuly TNX (trimetryczna
struktura pofaczona z dwusiarczanem) pelni wazng
funkcje w taczeniu wibkienek. TNX wspédtpracuje
z wléknami kolagenu typu I, III i V oraz z dekori-
nem itaczy si¢ z widknami powiazanymi z kolagenem
typu XII i XIV (Lethias i wsp. 2006). W koricu, do-
meny FNIII molekuty TNX moga okazad si¢ istotne
ze wzgledu na whasciwosci elastyczne samej molekuty
(Lethias i wsp. 2006). Ultrastruktura migsnia w ECM
u genetycznie zmodyfikowanej myszy jest zaburzona.
Wyniki wstgpnych badari przeprowadzonych wspél-
nie z dr Delage w Bordeaux (jeszcze oficjalnie nie-
opublikowane), w ktorej wykorzystano réznego ro-
dzaju analizy za pomoca mikroskopu elektronowego
wskazujg na zmiany strukeur kolagenowych w obre-
bie pgczkdw migsniowych, w wyniku czego widoczne
staja si¢ zmienione organelle widkien migsniowych.
Zagadnienie to wymaga jednak przeprowadzenia
wickszej liczby badan.

Model martwej myszy z deficytem TNX do tej
pory byl wykorzystywany w celu przeprowadzenia
szczegdlowej analizy fenotypu dermatologicznego
oraz cech dermatologicznych myszy z deficytem
TNX (Mao i wsp. 2002; Bristow i wsp. 2005; Eg-
ging i wsp. 2007a, b). Ponadto przedmiotem badari
byly tez zmiany stawowe i te zwigzane z zeriskim
uktadem rozrodczym (Egging i wsp. 2006, 2008).

W celu zbadania wplywu skutkéw niedoboru
TNX na charakterystyke mig$niowa wykorzystano
wspomniane wyzej myszy, aby zmierzy¢ site mie-
$niowa (Huijing i wsp. 2010).

Podczas skurczu izometrycznego dlugos¢ kom-
pleksu mig$niowo-Sciegnistego jest ustawiona na
niezmiennej dtugosci. Jednakze rzeczywista dtugos¢
czynnych miofibryli jest zalezna od whasciwosci wie-
lu elastycznych komponentéw. Nalezy zauwazy¢, ze
w wyniku skutkéw przenoszenia sity w potaczeniach
mieg$niowo-powigziowych na whasciwosci tych ele-
mentéw maja wplyw nie tylko rozciggna i $ciggna,
lecz takze cata sie¢ wewngtrzmigéniowych polaczert
$§rédmiesnej, omigsnej i namigsnej w przypadku cat-
kowicie wypreparowanego mig$nia, a takze migdzy-
mig$niowe tkanki faczne w przypadku miesnia pra-
cujacego w obrebie catego kontekstu thanki facznej.
W rzeczywistosci sarkomery znajdujace si¢ w obrebie
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miofibryl sa potaczone z tymi typami szeregu ela-
stycznych skladnikéw (Sciegniste i powieziowe thanki
taczne), ktére same z mechanicznego punkeu widze-
nia ulozone s réwnolegle wzgledem siebie. Catkowi-
ta podatnos¢ wielu elastycznych sktadnikéw wplywa
na szybko$¢ zmiany dlugosci widkien mig$niowych
podczas wstepnej fazy skurczu izometrycznego,
a tym samym oddziatuje na szybko$¢ powstawania
sity w czasie. Stosunek podatnosci drég migsniowo-
-powigziowych do mig$niowo-sciggnistych bedzie
okreglal, jaki odsetek wywieranej sily jest przekazy-
wany przez kazdy ze szlakéw. W kazdym przypadku
najmniej podatny (tzn. sztywniejszy) szlak bedzie
przekazywal wiecej sily i odwrotnie zwigkszona po-
datno$¢ powiezi, jaka obserwuje sic w przypadku
zaburzen tkanki facznej prawdopodobnie spowoduje
zmniejszenie zakresu oddzialywania w polaczeniach
mig$niowo-powieziowych miedzy mig$niami.

Zbadano t¢ hipotezg¢ badawcza w doswiadcze-
niu, w ktérym skupiono si¢ zaréwno na aspektach
wewngtrzmig$niowych  (charakeerystyka sifa-czas
w maksymalnie wypreparowanej glowie przysrod-
kowej mig$nia brzuchatego tydki (GM)) i na aspek-
tach  zewngtrzmie$niowych (charakterystyka si-
ta-czas w migéniu tréjgtowym tydki (TS)) oraz na
mie$niach przedniej czedci podudzia (piszczelowy
przedni TA + prostownik palucha dtugi EHL i pro-
stownik palcéw dlugi EDL), ale niecatkowicie wy-
preparowanych, celem wykrycia zmian wzajemnego
oddzialywania na siebie grup migéni o charakterze
mechanicznym zaréwno u genetycznie zmodyfiko-
wanej myszy (TNX) i u mysz dzikich. Plan ekspery-
mentu podsumowano na rycinie 5.8.1A, B.

Wyniki pokazuja, ze zmienione wlasciwosci
wielu elastycznych elementéw migsnia w zwiazku
z niedoborem TNX wplywaja na charakeerystyke
funkcjonowania mig$nia. Méwiac dokladniej, ba-
danie aspektéw wewnatrzmig$niowych wskazuje na
zmiany w wielu elementach elastycznych w obre-
bie (maksymalnie wypreparowanych) komplekséw
mig$niowo-$ciggnistych. Wyniki badari wzajemnego
oddziatywania na siebie mig$ni wskazuja na spadek
mie$niowo-powieziowych zaleznosci czynnych mie-
$ni wspotpracujacych ze soba w srodowisku wszyst-
kich funkcjonujacych tkanek facznych. Przyktad
pokazano na rycinie 5.8.2A. Warto zwréci¢ uwagg,
ze przenoszenie sity w potaczeniu mig§niowo-powie-
ziowym jest takze obecne w przypadku niedoboru
TNX, ale w znacznie mniejszym zakresie.
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