
 בנושא פגיעה בתפקוד של שפרונים במחלות שריר ENMCמטעם  234 -ה הסדנא
 , נארדן, הולנד2017בדצמבר  8-10ה 

 
  ביארן אוד (פינלנד), פרופ׳ מיכאל אנה (אנגליה)וויל (ארה״ב), פרופ׳  רד: פרופ׳ קונמארגנים

 
משתתפים פעילים  20בסדנא  . נוכחו2017לדצמבר  8-10 כה בנארדן, הולד ביןהסדנא נער

ל, הולנד, שבדיה, אנגליה וארה״ב. ישראפינלנד, צרפת, גרמניה, איטליה,  רק,בלגיה, דנמ ליה,מאוסטר
 הורים. נציגי מדענים, נציגי התעשייה ו, קליניים נסייניםהקבוצה כללה רופאים, 

 
 שותפים של הסדנא: -תודה מיוחדת למארגנים

 

 
 דרכו של אלכסנדרמחקר הקרן   במחלות שרירנלחמים , וון שריריםנילהעמותה 

 
 

מבטיחה גדולה זו , קבוצת חלבונים במיוחדי השלד. ישל שרירם לבניה ותחזוקה יהכרחי שפרונים
לאור  .םמסייעת לסילוקהיא  ,כאשר זה לא מתאפשר ,אול שחלבונים אחרים ישמרו על מבנה תקין ופעי

החזרת  רבות. נדירותתורשתיות ושריר נמצאת בבסיס של מחלות  בשפרוניםזאת, פגיעה בתפקוד 
  להיות מטרה טיפולית.  ,אם כך ,העשוי רוניםשפהפעילות של 

 
ותהליכי  של מחלות שרירוון רחב גבמ מעורבים שפרוניםבהם  שוניםדיווחו על אספקטים  פיםתהמשת

, וכלה HSPB8 -ו DNAJB6 ,BAG3 	כגון ,של שפרוניםבגנים משמעותיים  מפגמיםהחל מחלה, 
 inclusion body	sporadic בקבוצה גדולה של מחלות שריר ניווניות הכוללות רוניםשפבמעורבות של 

myositis	(sIBM) )ועוד. )ים ספורדיתידלקת צברים חלבונ  
על ידי תרופות שונות, הפוקוס המרכזי של הסדנא  פעלומשמאחר ותפקוד של שפרונים יכול להיות 

שפרונים,  משפעלתכ ה, הידועתרופה אחת .תרופותפיתוח להיה זיהוי הזדמנויות לניצול הידע הקיים 
 בסדנא. sIBM -בחולים ב יםיים קלינויסנישלה שני של , נמצאת כבר ב)arimoclool(ול מוקלומהיא אר

 יצוג חשוב של חולים בחלות שפרוניות שתרמו לשיח והתמקדו בקושי באבחון וטיפול של מחלותהיה י
קדם את נדירות במיוחד. דיונים נוספים עסקו בכיצד ניתן לנצל את מסדי הנתונים הנרחבים של חולים ל

   של מחלות אילו. מחקרה
 

 ציטוטים ממשתתפים:
 

 זה בזכותכם שהייתה לנו ההזדמנות. ENMC -ה שלזו ״אני רוצה להודות לכם על ההזמנה לסדנא 
 . ״סייע בהמשךיים לושלייצג את ילדנו וליצור קשרים שע

 
 ״זה היה מפגש מעולה״

 
 בנושא מחלות שפרונים / מחלות שריר ניווניות״ ועתידיים״אני מצפה ומחזק שיתופי פעולה קיימים 

 
 בו אי פעם״ שהשתתפתי״זה היה אחד מהמפגשים היותר מרגשים ומלהיבים 

 
 
 
 
 



 ם:לחולי תוצאות הסדנא ואיך הן תעלה
	מורכבים בין מחלות שפרונים שונות.תהליכי מחלה שכיח והמשותף בהשיפור ההבנה של  )1
	ים.ינסיונות קליינל arimoclool המעבר שלתהליך לקחים משותפים מ )2
	העברת נתונים וידע בין המשתתפים. )3
	הבנת המורכבות של רשת השפרונים בשרירי שלד.  )4
תוצאים אילו יסייעו לזיהוי של שפרונים נוספים המעורבים במחלות שריר ויסייעו לטיפול  )5

	במחלות שונות עם פתולוגיה משותפת.
 

	  :עתידיותת וכניוצרים ותת
	תוך חצי שנה. Neuromuscular Disordersדו״ח מורחב על המפגש יוגש לפרסום בעיתון  )1
	 ס של ביומארקרים במחלות שפרונים.ביסו )2
	    קרים.ולהוביל למחלה בין רופאים וח יכולהש שפרוניםב תוף של שונות גנטיתיש )3
	הסכמה על מאפיינים של מחלות שריר הנגרמות משפרונים )4
		תפים.משתרשת שיתופי פעולה בין הבנייה של  )5
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