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���� ���� � –� ��� ���� ��
�
�� � �� ���� ��� �� �� ���� ������ ��� ������ ����
�� ���� ��� ��� �� ���.
��� Tom Peskett 2017� 04� 28� (�) Dr Jeff Carroll� �� �� � 

Prof Wooseok Im� �� ��� 2017� 04� 21� (�)� ���

�� ���� ���� ������ ��� ��� �� � ��� ��가 ���
� ��� ����. ����� �� ����� ��� �� �� ��� �� ��
�� ����� ��� ���� ����. ��� ��� �� ��� ���� �

�� �� ��� ��� �����.

�� ��� ��
�� ��� ���� �� �� � ��가 ����� ����� ���� ����. �� ���
��� ��� ����� �� � �� ��� ���� �� ��� � � ��� ���� DNA
� �����.

DNA� ��가 ���� ��� �� � � ��� ���� ��� �� ������. �� ��
� ��� �� ��� ����� ��, �� ���� ����� ��� ����, � ** mRNA
**�� �� ��� ���� ��� ��� ����� �� ��� ����.

����� ��� ��� �� ��� ����� ��� DNA� ���� � �� ����� �
�� �� ��� ��� ���. �� �� ��� �� 가��� ����� ��� �����
���� ��� 가�� ����.

��� �� � ��� �� ��� �� �� �� ���� ������. ��� ��� �� �
��� ��� � ��� ��� �� �� �� ����� �� ���� ��� 가� ��� �
� ����� �� ����� 가�� ��� ���. ��� ��� ��� ���� ���� �
��� ��� ������ ��� 가� �� �����. ���� � ���� ���� ���
���. ��� ����� �� �� ������ ��� �� �� ��� � ��� �����
����.

� ��� ���� �� (���� ����� ����� ���) ��� ��� ���� ��
� ����� ���� ��� ���� �����. ��� ��� ���� ��� ��� ��
�� ���� ��가 �� ��� ����� �� ** progeria **� ��� ����. �� ��
�� ��� � ��� ���� huntingtin� � �� ���� ��� ��� ��� � ���
��� ����� ���� ��� �������.
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����� ���

�� ��� ��� ���� �� � ��� �� ��� ��� �� ��� ���� ����
�.

�� ��� �� (Johns Hopkins University)� ��� �� ��� (Jeffrey Rothstein) ��가
��� � ���� ����� ���� �� � ��� ����� �� ��� ��� ��� �
�����. ��� �� ��가 ���� �� ���� �� ���� ������ ��� ��
� �� �����.

���� ��� ���� �� 가�� ��� ���� ��� ��� ��� � ��� ��� �
��� ���� �� �������. ��� �� ���� ��� ����� �� ���� �
�� ���� � ��� ��� ����� ����. ��� ��� ����� ��� ����
�� ���� ��� � ��� ������ �� �����.

��� ��
� ��� ��가 ��� ��� ��� ��� ���� �� � � mRNA ��� ������.
��� ����� mRNA� �� ���� ����� ��� ��� ��� ���� ����
���.

�� mRNA� ��� ���� ���� � ���� ����� ��� ��� huntingtin�
mRNA가 � � ����� ���. ��� ���� �� �� �� mRNA� ��� ��� ��
��� �����.

��� ��� �����? ����� Gle1� RanGAP1�� ��� � � ��� ��� ���
� � 가� ���� ������. � �� ���� Gle1� mRNA가 � ��� ���� � ��
� ��� ���� ��� ���. � ��� RanGAP1� ��� ��� ��� ��� ����
�� �� ��� ��� mRNA가 ��� ��� � ‘���=���’ � �� � � ��� ���.

� � ���� ��� �� � ��� ���� ���� huntingtin ���� ���� ��� �
���. ��� ����� � ����� mRNA가 ��� ���� �� �� ��� ��� ��
�� ���� ���� nuclear mRNA ��� ����� �����.
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����� ��� �� ��� �� ���� DNA가 ���� ��� ��� � �� ��� �
��� ��� �� ������. ��� �가 ��� �� �� �� (�� �� ��� HDBuzz
��� �� � �� ��: https://en.����buzz.net/233) � � ����� �� �����
�� ��� ��� ��� ���.

��� ��
����� �� ��� Clotilde Lagier-Tourenne ��가 �� � �� �� ���� �����
RanGAP1� ���� ������. ��� � �� ������ � ���� ����
huntingtin ���� ������ �� ������.

��� � �� ��� ��� ������. ��� ���� � �� ��� �� ��� ���
� ���� ��� �� ��� ��� �� ��� �� ��� ����� �� �� ����
�. ��� ��� �� ����가 ����� �� �� � � ��� �����.

���� ���� ��� �� ���� ��� ���� ��� ��, ��� �� �� �� �
� � ���� �� ���� �� ����� �� ��� ��� ����� ����� ���
� ��� �� ��� �� 가��� �����.

������ � ��� �� � � ���?
����� ����� ��� �� � ��� �� � � ���� �����. ����� ���
��� 가� �� � ��� ���� ��� ��� RanGAP1� ��� ����� �가����
� ����� ���� �� � ��� �� ��� ���� � ���� ������.

�� ����� ��� ���� �� ���� � ��� ���� ��� ���� � ����
����� ���� � �����. �� ��, KPT-350��� ��� ��� ���� � ��
가 � ��� ��� ���� �� ����. � ��� ��� ��� ����� �� � �� �
�� ��� ����� ��� ����.

��
“��� ��� ����� ��� ���� �� ���� ��� � ��� ���
��� �� �����. ”

� �� �� �� ����� ��� ��� �� -����� � ��� ��� �����- �
���� ��� ������. � �� �� ���� ���� ��� ��� ���� ��� �
� ��� ��� ���� ��� ����� � ��� ��� ��� ����� �� ��� �
�����. � �� ����� � ��� ��� ��� ���� ��� � ��� ������
�. ��� � ��� ����� ��� ���� ������, �� ��� �� �� ����
����� � ��� ���� � ���� �� �가 ���가 ����� ���.

� ��� ��가 ����� �� ��� ������ �� ���� ����. � ����
RanGAP1� Gle1� �� ���� � �� ��� � ���� ���� ��� ���� �� �
��� �� �� ��� � �� ��� ��� � ��� ���� ���� � ��� ��가 �
�� �����. �� � ��� ��� � ��� ��� ���� �� ��� � ��� ��가
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� � ��� ��� � �����. ��� �� ���� ���� � �� �� ��� ����
�� ��� ����.

����� ��� ���� ��� ��� ���� �� ���� �� ���� ��� ���
�� ��� �� �� ��� �� ����. � 가� ��� �� ��� ��� �� ��가 ��
���� � � �� ��� ��� �� �� ��� ����� ����. ��� �� ��� �
� ���� ���� ����.

����� ���� ���� �� ��� �� ��� ��가 ����. 가�� �� 가� ���
� ���� ��� ��� �������.

� �� ��� ����� ���� ��� ���� �� ��� �가��� ����� ���
��� �� � ����.

��� ��가 � ��� ����� 가�� �� ����. ��� �� ��� �� ��� ��
� FAQ� ������...

� ���(DNA)� ���� ��� ��

�� ���� �� ���� �����. �� ��� �����. ��� 가�� �� �� ���� ���� �� ���
� ����.
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