Padiatrische Immunologie

Systemische autoinflammatorische Erkrankungen

A

— Die proinflammatorische Caspase-1 ist fir lokale und systemische
Entzuindungsprozesse won groffter Bedeutung, weil das Enzym flur die

Prozessierung des Pro-IL-15 zum aktiven IL-1[5 werantwortlich ist. Bei der

_ molekulargenetischen Untersuchung von Patienten mit rekurrierendem Fieber

L men e |° wurden von uns erstmals Mutationen im CASPI Gen {(Caspase-1) identifiziert,
wr | iz | die urséchlich fiir diese Symptomatik sein konnten. Die funktionellen

ey = : : < Auswirkungen  dieser Mutationen  werden im Rahmen  dieses
o %‘ ? Forschungsprojektes aufgeklart. Alle bei den Patienten detektierten
%JD s Mutationen sind in Regionen lokalisiert, die fur die Stabilisierung des

T : S— funktionell aktiven Caspase-1 Tetramers von grofler Bedeutung sind. Daher

; liegt der Schwerpunkt auf der Charakterisierung der Interaktionen der
- ;:{D mutierten p20 und pl0 Untereinheiten dieses Enzyms. Ferner wird der
i ——— G Einfluss auf die Inflammasombildung untersucht. Ein weiterer Schwerpunkt
o M. " des Forschungsprojektes ist die exakte Charakterisierung des klinischen

Krankheitsbildes.
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