Titolo Progetto: Supporto alla sperimentazione animale con cheperones farmacologici per leucodistrofia a cellule globoidi 

Soggetto proponente:FULCERI ROSELLA

                                                                                            
Descrizione Progetto: Obiettivi / Finalità
	 La ricerca prevede l'effettuazione di studi in vivo per valutare l'efficacia di chaperones farmacologici e di inibitori della sintesi di galattosilceramide. L'efficacia di tali composti verrà valutata sul modello murino della malattia di krabbe mediante analisi biochimiche, neuropatologiche e studio della funzionalità motoria degli animali.


Indicazione del Responsabile Progetto
	 LUDDI ALICE

	Il Responsabile del Progetto (programma o fase di esso) garantisce il rispetto delle modalità di espletamento della collaborazione oggetto del contratto stesso, al solo fine di valutare la rispondenza del risultato con quanto richiesto e la sua funzionalità rispetto agli obiettivi prefissati.


Eventuale descrizione COMPLESSIVA Progetto
Obiettivo / Finalità
	 

	Dovranno essere indicate le fasi/sottofasi e i tempi di realizzazione del progetto (arco di tempo complessivo). Si richiede di prevedere i tempi di realizzazione anche per le fasi del progetto che si estendono oltre l'anno, anche se in modo meno puntuale. Nell'ultima colonna devono essere indicati i risultati che si intende raggiungere per ciascuna fase. Il numero delle fasi deve essere proporzionato alla durata del contratto di collaborazione. 


	
         
	Descrizione fasi e sottofasi Progetto
	Tempi di realizzazione (n. mesi) 
	Obiettivi delle singole fasi

	1
	Trattamento del modello murino con chaperones farmacologici, PTC124 e con inibitori della sintesi di galattosilceramide. Durante la somministrazione di queste sostanze, gli animali trattati dovranno essere pesati a giorni alterni per controllare l'accrescimento rispetto a quello dei topi di controllo. Inoltre saranno valutati parametri comportamentali e motori.
	3
	Valutazione dell’effetto di questi composti sulla sopravvivenza e sulla funzionalità motoria degli animali trattati.

	2
	Sugli animali trattati saranno condotti esami biochimici ed immunoistologici su sezioni di cervello per valutare il grado di mielinizzazione, il corretto differenziamento degli oligodendrociti nonché la presenza di materiale di accumulo.
	2
	Valutazione neuropatologica degli animali trattati.
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