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Descubierta una proteina implicada en la
sordera

El trabajo, que publicara la revista Proceedings of the National Academy of Sciences (PNAS), presenta
por primera vez el estudio detallado de una proteina implicada directamente en la funcién de células
auditivas, cuya pérdida causa a la vez problemas de sorderay de equilibrio
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Un equipo de investigadores del Centro de Regulacion Gendémica de Barcelona
(CRG), liderado por Hernan Lépez-Schier, dieron a conocer hoy el hallazgo de una
nueva proteina implicada en la sordera, imprescindible para la audicién y el
equilibrio.

El trabajo, que publicara la revista Proceedings of the National Academy of
Sciences (PNAS), presenta por primera vez el estudio detallado de una proteina
implicada directamente en la funcién de células auditivas, cuya pérdida causa a la
vez problemas de sordera y de equilibrio. Se trata de la proteina transmembrana
Tmie, imprescindible para la audicién y el equilibrio

Las células auditivas del oido interno se encargan de transformar los estimulos
sonoros y de posicion en una sefial eléctrica que viajara a través de las neuronas
hasta ser procesada en el cerebro. Hasta el momento, se conoce muy poco sobre
las proteinas que se encargan del proceso de transduccion, es decir, aquellas
proteinas que intervienen en la transformacion del estimulo en sefial eléctrica.

La proteina Tmie atraviesa la membrana celular y regula la capacidad
mecanoreceptora de la célula auditiva. El investigador del Centro de Regulacion
Gendmica (CRG) Hernan Lopez-Schier, en colaboracién con investigadores del
Howard Hughes Institute y de la Rockefeller University, describe el papel esencial
de esta proteina transmembrana para una audicién y equilibrio correctos.

El pez cebra

Si bien se conocen algunos genes y proteinas relacionados con problemas de
audicion, es muy dificil poder trabajar con este tipo de 6rganos sensoriales. El
principal problema es que estos 6rganos contienen muy pocas de estas células y
que no pueden estudiarse en un cultivo celular. Es imprescindible trabajar in vivo
para poder estudiar los érganos sensoriales y sus efectos.

Este trabajo en concreto no podria estudiarse en humanos y hacerlo con ratones lo
complicaria mucho dada la inaccesibilidad del oido interno. El grupo de Biologia
Celular Sensorial y Organogénesis dirigido por el Dr. Lopez-Schier trabaja con el pez
cebra como animal modelo, cuyo oido interno es igual al de la mayoria de
vertebrados, pero que presenta una mayor accesibilidad para la observacion y
manipulacién. Ademas, los peces disponen de un 6rgano sensorial llamado linea
lateral que también esta formado por células auditivas situadas a lo largo del
cuerpo. La linea lateral les permite detectar movimientos en el agua y les da
informacién acerca de sus presas o depredadores.

Los investigadores observaron que un linaje de peces presentaban sordera profunda
y problemas de equilibrio. Estos peces con problemas, eran morfolégicamente
iguales a los peces con buena audicion y también mostraban los érganos
sensoriales auditivos bien formados. El problemas estaba Gnicamente en la proteina
transmembrana Tmie y, por tanto, en una mutacién del gen que codifica para esta
proteina.

Y en humanos?

Este trabajo ofrece nuevas pistas para el estudio de la sordera en humanos, ya que
la misma proteina también causa problemas de equilibrio en ratones y sordera
profunda en humanos. Segun el investigador principal del trabajo, Hernan
Lépez-Schier "poder estudiar el papel de esta proteina en profundidad gracias al pez
cebra nos dard muchisima informacién que servird en un futuro para la deteccion y
el disefio de vias de tratamiento de la sordera y la pérdida del equilibrio en
humanos".
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