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Von Zysten und Zilien –

„Wenn die Antenne nicht mehr funkt“

1. Münsteraner Zystentag

PD Dr. Max Liebau
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Zystennieren
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www.nierenforschung.de

Jede Niere besteht aus ca. 1 Mio Funktionseinheiten
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Liebau and Habbig, 
DGfN-News 2015

Liebau & Serra
Pediatr Nephrol, 2013

Zysten sind flüssigkeitsgefüllte epithelausgekleidete Hohlräume
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Müller und Liebau, 
in „Nierenerkrankungen des Kindes- und 

Jugendalters“ (Dötsch/Weber Hrsg), 2017

Zysten sind flüssigkeitsgefüllte epithelausgekleidete Hohlräume
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Wie kommt es zu diesen Erweiterungen?
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Zilien

Pazour et al.;

Trends Cell Biol, 2002

Liebau;

Front Pediatr, 2014
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Nature, 1999
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J Cell Biol, 2000
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König et al.,
Frontiers in Peds, 2018

+ ARPKD

+ ADPKD

+ (…)
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Habbig & Liebau,
Mol Cell Pediatrics, 2015

Zystennierengenprodukte am Zilium
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Bernhard Schermer, www.nierenforschung.de



22.09.201813 1. Münsteraner Patiententag| Liebau | Zysten und Zilien



22.09.201814 1. Münsteraner Patiententag| Liebau | Zysten und Zilien

Reiter and Leroux, 
Nat Rev Mol Cell Biol, 2017

2017: 35 Ziliopathien

187 Ziliopathie-Gene

241 weitere Kandidatengene
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O‘Connor et al., Cilia, 2013
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www.nierenforschung.de

Im Nierenkanälchen (Tubulus) wird der Urin nachbearbeitet
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Nierenkanälchen

Salze und Wasser

Blutseite
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Nierenkanälchen

Salze und Wasser

Blutseite
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www.nierenforschung.de

Im Nierenkanälchen (Tubulus) wird der Urin nachbearbeitet
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z.B. Sonic Hedgehog Signaling

 Zelldifferenzierung und Funktion
 Zellteilung etc.
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Fliegauf, Benzing, Omran,

Nat Rev Mol Cell Biol, 2007

Zilien finden sich auf vielen Zellen



22.09.201823 1. Münsteraner Patiententag| Liebau | Zysten und Zilien

Reiter and Leroux, 
Nat Rev Mol Cell Biol, 2017

Ziliendefekte führen zu vielen Symptomen
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Habbig und Liebau,
Mol Cell Pediatrics, 2015
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Extrarenale Symptome

Courtesy of Thomas Langmann,Cologne

Müller und Liebau, 
in „Nierenerkrankungen des Kindes- und 

Jugendalters“ (Dötsch/Weber Hrsg), 2017

Ebner et al., 
Pediatric Nephrology, 2017
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Network for Early Onset Cystic Kidney Diseases

NEOCYST
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Was passiert bei der 

Signalweitergabe 

intrazellulär?
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P

Signale: 

Zellteilung, Zelltod etc.

Intrazelluläre Proteinkomplexe
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Isolierung und MS-

Charakterisierung 

ziliärer

Proteinkomplexe:
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Mit welchen anderen 

Proteinen liegt ein 

krankheitsassoziiertes 

Zilienprotein in einem 

Komplex vor?

Welche intrazellulären 

Signalwege könnten 

beeinflusst werden?

Isolierung und MS-

Charakterisierung 

ziliärer

Proteinkomplexe:
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www.nierenforschung.de

Genetische Erkrankungen in verschiedenen Nephronabschnitten
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Dafinger et al.,
Exp Mol Med, 2018
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Warum?
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Dafinger et al.,
Exp Mol Med, 2018
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Reiter and Leroux, 
Nat Rev Mol Cell Biol, 2017
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Dafinger et al.,
Exp Mol Med, 2018
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Dafinger et al.,
Exp Mol Med, 2018
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Reiter and Leroux, 
Nat Rev Mol Cell Biol, 2017
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Craig et al.,
JCB, 2010
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Dafinger et al.,
Exp Mol Med, 2018

+
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Dafinger et al.,
Exp Mol Med, 2018
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Warum ist solche 

Forschung wichtig?
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Liebau und Bergmann, 
in “Pediatric Kidney Disease”, 2nd edition, 

Schaefer, Geary (Edrs); 2017

Signalveränderungen bei PKD
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Torres et al., NEJM 2013
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Torres et al., NEJM 2013
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Klinische BeobachtungGrundlagenwissenschaft

„Translationale 

Forschung“
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Network for Early Onset Cystic Kidney Diseases

NEOCYST
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ARegPKD – 111 Zentren in 27 Ländern
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ARegPKD – 111 Zentren in 27 Ländern
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Zusammenfassung

 Zystennierenerkrankungen sind komplexe Erkrankungen, die mit einer 

Fehlfunktion von Zilien in Verbindung stehen.

 Zilien regulieren verschiedenen Prozesse in Zellen. Da Zilien nicht nur 

in der Niere vorkommen, zeigen vielen Patienten mit 

Zilienerkrankungen Symptome in unterschiedlichen Organen.

 Grundlagenwissenschaftliche Ansätze können beim Verständnis der 

biologischen Prozesse helfen, die z.B. seltenen Erkrankungen zu 

Grunde liegen. Grundlagenwissenschaftliche Forschung kann so z.B. 

wichtige Anstöße bei der Entwicklung neuer Therapieoptionen geben.
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