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Proteinas como polizones al cerebro
para tratar la ataxia de Friedreich
Nuevas t cnicas para una enfermedad rara que sufren 5.000 pacientes en EspaSa

PAULA CLEMENTE BARCELONA
Mala noticia. En Espafla hay unas
5.000 personas con ataxia de Frie-
dreich. Buena noficia. Es una en-
fermedad rara cada vez m~s cono-
cida. Mala noticia. Se trata de una
afecci6n neurodegenerativa que
causa un deterioro progresivo del
cerebelo y los ganglios espinales
dorsales. Los enfermos pierden au-
tonomia, viven en una silla de rue-
das y pueden perder la sensibili-
dad, asi como padecer de descoor-

dinaci6n en sus movimientos,
escoliosis, disfagia, disartfia, etc6-
tera. Buena noticia, un equipo de
investigadores del IRB (Institut de
Recerca Biom~dica) acaba de em-
pezar un nuevo frente de ataque en
la investigaci6n de la ataxia de
Friedreich. M/ts buenas noticias: si
sus pruebas triunfaran podrian va-
ler para otras enfermedades.

<<Nosotros somos un grupo de
disefio y sintesis de proteinas y
p6ptidos [proteinas pequeflas]~)

explican las investigadoras Me-
ritxell Teixid6 y Macarena S/zn-
chez. ~<Lo que hacemos son p6pti-
dos que saben pasar muy bien de
la sangre al cerebro, cruzar la ba-
rrera que lo protege, que es la ba-
rrera hematoencefftlica y arrastrar
cosas que por si solas no pueden
ir>>. En otras palabras, <<p6ptidos
que hacen de poliz6n, se cuelan
por las puertas [de las que dispone
la barrera hematoenceffilica para
que los nutrientes lleguen al cere-

bro] y llevan, cual remolque, lo
que no puede entrar solo)~, detalla
Teixid6. En el caso de la ataxia de
Friedreich, subir los niveles de fra-
taxina de las c61ulas.

La investigaci6n general, que
empez6 hace unos cinco aflos, tie-
ne dos lineas b~isicas: ayudar a que
llegue ADN de las c61ulas al cere-
bro para que se produzca la frata-
xina o llevarla alli directamente.
Ahora, de hecho, dan el tiro de sa-
lida a una nueva fase dentro de es-

te filtimo enfoque de investigaci6n
gracias a 80.000 euros de los fon-
dos de donaciones de las asociacio-
nes Babel Family y ASOGAF. E1 ob-
jetivo final del IRB es disponer de
un preparado de frataxina -al esti-
lo de la inyecci6n de insulina para
los diab6ticos- que llegue al cere-
bro. <<Seria transformarla en una
enfermedad cr6nica, con su trata-
miento cr6nico~ detallan las inves-
tigadoras. <<El suefio seria frenarla
completamente o, por lo menos,
que degenere de forma mucho m~s
lenta)~, afiaden.

E1 IRB no es el finico que intenta
encontrar una cura a la ataxia de
Friedreich. Tampoco el finico que
hace p6ptidos lanzadera, aunque
los suyos tienen algunas particula-
ridades: son resistentes alas pro-
teasas y aguantan en el torrente
sanguineo entre 12 y 24 horas,
mientras que los dem~is lo hacen
unos 10 rninutos. <<Sabemos que es
algo a largo plazo y que a lo mejor
no llega a curar a las personas que
ahora est/zn luchando por ello~,
opina Marl Luz S~tnchez, portavoz
de la asociaci6n Babel Family. <<Pe-
ro cuando tenemos un catarro, una
infecci6n o un problema como una
operaci6n de escoliosis, estamos
agradecidos a todos los avances
m6dicos y esos est/tn ahi porque
otras personas se ban movido por
nosotros antes>~.

La suya es una asociaci6n dedica-
da a conseguir fondos para la inves-
tigaci6n de la enfermedad. Lo hace
con iniciativas, por ejemplo, como
que 17 pacientes con ataxia de Ffie-
dreich de ocho paises distintos es-
cfiban un libro -El legado de Maria
Schlau- cuyos beneficios se desti-
nen a la investigaci6n. Marl Luz,
que conoce de cerca a los (duchado-
res natos~) que lo escribieron no lo-
gra entender lo que ocurre con la
investigaci6n cientifica. Y termina
compartiendo su queja: (~Si tuvi6ra-
mos mgts luces no investigariamos
en cosm6tica, que es en lo que mgts
se investigate. Mala noficia.
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