NCL-Geschichte: 1800 - 1990

Otto Christian
Stengel (Norwegen)

beschreibt das erste
Mal NCL

Kufs:
Adulte NCL

Antioxidative

Therapie (Finnland)
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1. Enzymersatztherapie
fir Gaucher-Patienten
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Frihe 90

Juvenile und spat-infantile NCL.:
Batten (03), Spielmeyer (05),
Vogt (09); Jansky (08) und
Bielschowsky (13)

Santavuori: Infantile
NCL (Finnland)

Einsatz von
Fischol bei
NCL (USA)
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NCL-Geschichte: 1991 - 1999

CLN2 lokalisiert (Lobel, USA);

1 LNCL- & 1 JNCL-Patienten mit CLNS8
Hauptproteinkompo- CLNL1 (Peltonen, Knochenmarksspende be- lokalisiert
nente ATP Synthase Finnland) und CLN3 handelt (Perham, GB); spater (Lehesjoki,
c-UE (Palmer, N2) lokalisiert (GB, USA...) Finnland & Japan fur LNCL Finnland)

1996

Erfolgreiche Knochen- Carnitin Behandlung CLNS5 lokalisiert
marksspende bei MPS | von JNCL-Patienten (Peltonen, Finnland)
(Hamatopoetische
Stammezelltransplantation)
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NCL-Geschichte: 2000 - Anfang 2007

Hefe-Btn1l spielt Rolle
CLN1 KO-Maus in Arginin-Transport Nabelschnurblut-Stamm-
(Hofmann, USA); (Pearce, USA); zelltherapie bei Krabbe- StemCells, Inc.
Gentamycin-Einsatz CLN3 in lysosomalen Maus; AAV2-Gentherapie 1. Transplantation
in LNCL-Fibro- Membran lokalisiert bei zehn CLN2-Patienten humaner ZNS-
blasten (Lobel, USA) (Ezaki, Japan) (Crystal, USA) Stammzellen

2004 Nov 2006

CLNG6 lokalisiert CLN2 KO-Maus (Lobel, CLN10, CathepsinD beim Mensch
(MacDonald, USA); CLN3 USA); AAV2-Gen- nachgewiesen (Steinfeld, D); CLN7
KI-Maus (Cotman, USA); therapie an CLN1- lokalisiert (Lehesjoki, Finnland)
CNS-Gentherapie an MPS Maus (Sands, USA)

VII-Maus (Davidson, USA)
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