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��� � ���� �� �� – ��� �� �
� �� ���� ��� ������ ���.
��� � ��� ��� �� ��� HD ���� ��� �����. ��가 �������?

��� Dr Jeff Carroll 2018� 05� 02� (�) Dr Tamara Maiuri� �� �� � 

Prof Wooseok Im� �� ��� 2018� 02� 06� (�)� ���

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

� ������ ���� � ��� �� ����.

���� �� ��� �� ���� �� ��
���� ��� “Huntington� � �� ���” 가 �� �� ��� � ��� ��� ����
��� �� ��� �� �� � ��� ���� ��� �� ���� ��� �� ����. �
��� ��� ��� (Rockefeller University)� Ali Brivanlou� ������� ���� ��
� ��� �� ��� �� �������. ����� �� ��� ���� ����, ** HD �
��� ���� ��� ��� ���� ��� ���� ���� �����**.

HD ���가 ���� �� � ���� ��� ‘Neural rosettes'� - �� HD ���가 �� �
� � ���� ��� ���.
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��� ���: Ruzo et al

HD ��� �� ��� ��
Brivanlou� �� �� �����. �, �� ��� ��가 ��� ���� �� ��� ��� �
��� ����� ���� �����. �� �� ���� �� ��� �� �� ���� ��
��� ���� �� �� � �� ��� �����.

� ���, Brivanlou� ���� HD� ���� ���� ��가 ��� ��� ���� ���
�� ���� �� ��� ������. �� ���� ��� �� ��� ����� ����
� 가� ��� �� ��� ��� ���� ��� ����.

��, Brivanlou �� ��� DNA� ���� �� ** CRISPR / Cas9 **� �� �� ��� ��
�� ���� ���� ����.

��, Brivanlou� ���� �� ��� ��가 ��� ��� ���� ��� ����� ��
�� �� ��� �����. ��� Brivanlou� �� ��� �� ��� 9��� �� �, 13�
�� �� ��� ��� ��� ��� �����.

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

Brivanlou ���� ��� ��� ** �� �� �� �� ** (ESCs) �� ��� �� ��� �
�� �� ��� DNA� ������ ��� ���� �����. �����, ��� HD� �
��� ����� ����� �� ��� DNA� �������.

Brivanlou �� ���� ���� HD ���� 가� ��� 가�� �� ��� ���� � 가�
�� �� ��� ������. ��, HD��� ��� ������� �� ���� HD ���
� CAG ��� ����� ���� �� ����. �� �� � �� ��� ����, �� HD
���� ��� ���� � �����.

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

��� ���� ��� ���� HD ���� ���� �� ��� ���� ��� ����
�� ��� ����� �� ��� �� ���.

� ��� �� ��� �� �����?
Brivanlou �� ��� ��� ���� � ��� �� ��� ������. *�� ����� �
� � ��� ��� �����, ���� *neural rosettes” �� ��� �� �� �� ���
�� ��� ��� ��� �� �� ���� � ��� �������.
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Rosette� HD ���가 ����� � ���� ���� ��, � ��� ��� ���� ��
�������. ����� ��� ��� ��가 HD ���가 �� �� ����� �����
��. HD ���가 ����� ��� � �� ��� ���� ��가 ��� ��가 �����
� ��� ���� �� � ��� �� ���� � ��� �������.

“��� �� ���� ��� ��� ��가 ���� ����, ������� �
�� ���� �� ��� ��. ”

Brivanlou �� �� ��� ����� � �� ���� ��� ������. ��� ����
� ��� �� � ��가 HD ����� 가�� �� ����� ���� ���� �� ���
���. � 7 %� ����, �� ��� � �� ��� ���� �� ��� ���� ��가 �
�가 �����.

�� ����, ��� ��� ��가 HD ��� ��가 �� ��� ����� �������:
��� (� 5 %) � ��� ��� ���� �����.

HD� ����� �� ������ ��� ���� �����. ���� �� ���� HD�
����가 �� � ��가 ���� ��� HD ���가 ��� �� �� ���� ��� ��
���. Brivanlou� HD ����가 �� ��, �� HD���가 �� � ���� �� �� ��
� �� ��가 ���� ���� ��� ���� ���� �� � 가� �가 ��� �����
�.

rosette� ����� �� ��가 ����.
��� ��� ��� �� ��� �� �����. �� ��� ��� ���� �����
rosette �� � ���� ���� �������.

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

��� ��가 �� HD ����가 �� ��� �� � �� HD �� ����� �� ��� �
� ������ ���� ���� ���� ����. ��� ��� � ��� ��가 ��� �
�� - � ��� �� �� �� �����. ��� ��� ��� ��� ��가 �� ��� �
�� ���� �� �� ����� ���� �� ����� ����� �� � � ����.

HD��� �가 ����� �����?
���� ��� HD ����� 가�� �� ���� � ��� ���� � ���� ���? �
��� ��가 가�� �� ���� ���� ����� ���� ����. ��� � ����
��� �� � ��� ��가 ��, ��� HD ����가 �� ������ �� ����.

���� 가� ��� �� HD ����� 가��� ��� �� ���� �� �� ��� ��
�� ��, ��, �� ��� ��� ��� ��� �� ����� �� ���� ����. ��
HD ����� 가� �� �가 ��� � ��� ��� ����� �� �� ��� ���� 가
� ��� ���� ����� �� �가���� �� ����.
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��, TRACK-HD ��� 3� �� HD ����� 가� �� ���� ������. � �� ��
�가��� �� ��� � �� ��� ��, �� ��� �������. � ��� TRACK-HD
������� HD ��� ��� 가�� ���� �� ��� ������� � � �����
�. � ���� ���� HD ���� 가� �가 ���� ��� �������.

���� �� HD ����가 �� ��� ���� ���� � � �� ��가 ���� ���
�. �� ��� � �� ��� ��, �� ��� ��가 ����, Brivanlou� �� �� ���
� ��가 ����� ����� ������.

��� ���� � �, �� �� ��� ������ ���� �가, ��� ��� �가, ���
�, �� �� ���� ��, ��� ��� ��, �� �� �� ��� ��, ��� ��, ��
�� � �� �� �� � ��가 �����. ��� ���, HD��� ���� 10� �� ��
�� ����� ��� �����. �� ���, Brivanlou �� ��� ��� ��가 �� �가
�� ��� ��� HD ��� ��� ��� ���� �����.

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

�� HD ����� 가�� �� ���� ��� � ���� �� ��� ���� �� �� �
���. ��� �� ���� ��� �� ��� ��� ��� ��� ��� ���� �� �
����� ��� ����� ����.

��� HD ���� �� �� �� ���� �
��?
Brivanlou ����� ��� � ��� ��� 가� ��� ��� HD ��가 �� � HD ���
� �� ���� � ��� ��� ����� ����. futurity.org가 ��� �� ��� ��
�, Brivanlo가 ��� �� ��� � ��� ����:

"��� ��� ���� �� ���� ���. ��가 ��� �� � �� ��가 �� �� ��
�� ����. ��� ����� ��� ��� � �� �� ��� ���� 가� �� ���
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� ��가 ��가 �� ��� �� ��� ���� �� ��� � �� ���.

** ��� ��� �� - Dr Brivanlou� HDBuzz�� Futurity ����� �� �� �����
���, �� Futurity� ���� �� ���� �����. � �� �� �� ��� �����
�. **

��� �����!

��� ��� ��� ����� ���� �� ���� ���� ������. �� ��� �
����� ��� ��� ���� ���� ��� ��� ���� *. ��� �� ���� �
�� �����, ��� HD� ���� �� �� ����� ���� �� �� � �� ��가
��� ����. ‘

��� �� ����� ��� �� ���?
��� ��� ���� ����� ���� �� �� ��� ���� ���? ��� ���
huntingtin� ��� �� �� � ���� �� � ���� ���� ����. **

��� ����� HD ���� ��� ����� ��� �� ���� �����. �� HD가
�� ��� ���� �����, ��� ���� ��가 �� � ����. � �� ���가 �
��� �� ���� �� �� �����.

��� ��� ���� ��� �� ��� �� HD ���� ��� ��� �� ��� HD �
� ��� ����� ��� �����. � ��� ��� * �� �� *� ���� ����. �
��� ��� �� ��� �� ��� ���� �� � ����. ��� �� ���� ��HD
�� huntintin� ���� ���� �� ��� �����.

��� ��, HD가 �� �� ��� ��� ����� �� ��� ���� �� ��가 ���
���. ��� ��� � � ��� ��가 ����. �� ��� ��가 �� �� HD� �� �
�� ��� ��� ��� �� ����� ��� ����.

�� ���� HD ���� ���� ���� ����가 ���� �� ��� ��가 ���
�, Brivanlou� ��가 huntingtin� ��가 ����� �� ��� �� ��� �� �� ��
�� ����?

“����� �� �� �� �����, �� ���� huntingtin� �� ��가 �
���. ��� ��� ��가 ����. � ����� ��가 �� ����� ��
����� ��� ��� ����. ”

���, HD ����� huntingtin� ��� ��� �� ��� �����.

huntingtin� ��� �� � ����� ��� ���� ����� ���� � ���� ��
��. �� ���� ��� ��� �, ��, ���� ��� �� ��� ������ ����
� � ��� ���� ��� �����. ��� ��� �� ��� �� ���� ����
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�����, 12�� ��� ���, � ���� ��� ��� ��� ���� ��� ���
IONIS-HTTRx� ��� 3 �� �� ���� �� ����� �� �������. � ����
� HTTRx �� ��� �� � ��� ���� �� ���� ����. ��� ��� � � �
� HTTRx ��� �� ��� �� ��� ���� ����.

��� �� ��가 ��� � �� � �� �� �� �� ��� ����. ���� �� ���
��� �� �� � �� 가�가 �� � 가� ��가 ����. �� HD Buzz (/246) ���� �
��� ��� �� � ��� �� ��� huntingtin� ��� ����� �� � �� ��� �
�� � ��� ������.

Frisen ��� � �� ��� ��� ��가 ��� � ��� �� � ��� ��� ��� ��,
striatum (����� HD�� ��� �� �� �� ��)� ��� ��� �������. ��
�� ��� HD가 �� �� �� ��� ����� ���� ����. ��� huntingtin ��
�� �� ��� ** ��� ���� ��** � ��� ��� ��� 가��� ����, ���
� ���� �� � ��� ��� �� � ��� �� ����.

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

��
HDBuzz� Brivanlou ���� � ��� ��가 ��� ���� �� ����� �����. �
�� ��� �� ��� �� ��� ���� HD ���가 �� � � ���� �� ��� ��
가 �� � ���� � �� ���� ��� �����. �� ���� ���가 �� ��HD가
� ���� ��� ��� �� ������ �� ��� ��� �����.

��� ��� ���� HD가 ����� � ��� ��� ��� ����� ��� ����
�� ��� ���� �����. �� ��� �� �� � �� ����� ��� �� ���
��� ��� ���� �� � �� ��� �� ���. ��가 ���� ��� ���� ��
��� ��� ���� �� � ��가 ����� ��가 ����. ���� ���� � ���
��� ���� ���� ��� �� ����� ������.

�� ��� ��� ���� ��� �� � �� ���� ��� �����. ��� �����
����� ���� � �� � ��� ��� ��� ��� ���. � ��� (Carl Sagan)�
�� ��� "��� �� �� �� ��� �가 �� �� ��� ���� ����.”

** 2018 � 2 � 27 � ����. � ��� ���� �� Brivanlou ���� ��� ��� ��
� ��� �����. �� �� ���� �� � 가� ��� ��� ��� �� �����. �
� �� Futurity � ��� �� �� ���, �� ��가 ���� ��� ��� ����� �
�� ��� �����. �� Futurity�� ���� �� ���� ������. Brivanlou ��
가 �����. “�가 �� �� �� ���� ��� ��� ��� ��� ��� ���.” **

** ���Brivanlou ��가 Futurity� �� �� ������ ��� �� �� � ��� ���
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�� �가 ����� �� �� ���� �����. **

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

HDBuzz� �� ��� � Ed Wild� Ionis HTTRx ����� ����� Ionis� Roche� ��
����� �����. ���� �� Jeff Carroll� � ����. Jeff� Ionis Pharmaceuticals
� �� �� �� ��� ���� ���, ����� ���� ��� ���� ��� HTTRx
�� ���� ���� �����. Tamara Maiuri� ��� ��� ��� ����. �� ��
� �� ��� ��� FAQ� ������... ��� �� ��� �� ��� ��� FAQ� ��
����...

���� ��� �� ���� ��� ����� ��(�� ��)� ��� ��� �� ��
� ���� ����� �� ���� ��� ���.

�� ��� ���� ���� � ��
�� ���� �� ���� ��� �� ��� ��� ���� �� ���� ��� ��
�� ���가 ��� ���� ��� ��� �������� �� �� ��
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