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Juan Pedro Bolaiios

Investigador del IBFG y catedratico de la USAL

“La enfermedad de Batten es como ver
a un nino con Alzhéimer; devastador”

VERONICA G. ARROYO | SALAMANCA
Fotografia: BARROSO

ESDE el Instituto de

Biologia Funcional y

Gendmica (IBFG), el in-
vestigador Juan Pedro Bolafios
Y su equipo, identifican las li-
neas metabdlicas que se en-
cuentran dafadas en enferme-
dades que cursan con proble-
mas de degeneracion neuronal;
una de las vias abiertas recien-
temente es la enfermedad de
Batten.

-¢A qué se dedica el IBFG?

-Es un instituto de investiga-
cion mixto entre el CSIC y la
Universidad de Salamanca, don-
de trabajamos profesores, cate-
draticos e investigadores. Hay
algunos investigadores pertene-
cientes al IBSAL. Se trata de un
instituto de investigacion basica
y aplicada, sin un objetivo parti-
cular mas que la generacion de
conocimiento en Biologia v en
Biomedicina, desde el genoma
hasta el organismo entero, tanto
en condiciones de salud como en
enfermedad, con la idea de bus-
car posibles dianas terapéuticas.
ElIBFG esta formado por unos
20 grupos de investigacion inde-
pendientes, si bien existen va-
rias colaboraciones entre varios
grupos.

-¢Qué es la gendmica?

-En resumen, consiste en el
estudio de la estructura y orga-
nizacion del genoma (el mate-
rial genético), con especial énfa-
sis en la relacion entre la orga-
nizacion y su funcion.

-¢En qué lineas trabaja el
IBFG?

-Los investigadores del IBFG
trabajamos en tres ambitos co-
mo la morfogénesis y polaridad
celular, la dinamica del genoma
y epigenética y la regulacion gé-
nica y diferenciacion celular,
desde diferentes angulos. Nues-
tro centro es multidisciplinar. Se
utilizan modelos de plantas, le-
vaduras, bacterias, gusanos, cé-
lulas en cultivo de animal y ani-
mal entero. Cada modelo da jue-
go alcanzar cierto nivel de com-
plejidad. Una de las grandes
lineas es comprender como in-
fluye la organizacion del geno-
ma en la expresion de genes; pa-
ra conocer como funcionan
nuestras células y conocer la
evolucion,

-¢Qué proyectos tiene su equi-
po en concreto?

“Identificamos
moléculas para
prevenir la neu-
rodegeneracion
en Alzhéimery
Parkinson”

-El Ministerio de Economia
y Competitividad (Mineco) nos
financia un proyecto para ver
cual es el papel de las especies
reactivas de oxigeno de las mito-
condrias, en el metabolismo
energético de las células del sis-
tema nervioso central. Y, tam-
bién, nos apoya en otra investi-
gacion en la que intentamos
identificar nuevas moléculas
que sean capaces de prevenir la
neurodegeneracion en varios
modelos celulares y animales de
enfermedades degenerativas,
como la de Alzhéimer y Parkin-
son.

-¢Qué revela en cuanto a estas

enfermedades?

-Tradicionalmente, se ha
pensado que las especies reacti-
vas de oxigeno eran son toxicas
y desencadenan muerte neuro-
nal. Nosotros hipotetizamos que
la mitocondria produce ROS (di-
chas especies) de forma fisiolo-
gica para regular procesos bio-
quimicos celulares muy impor-
tantes en supervivencia, dado se
pensaba que el exceso de ROS
esta implicado en la muerte neu-
ronal en la enfermedad de
Parkinson.

-Alguna linea de investigacion
en ambito europeo...

-Dentro de la Unién Europea
v del programa Horizonte 2020,
lo que tratamos identificar es
qué y como se produce desde la
mutacion genética hasta que la
neurona se muere en enferme-
dades como la de Batten.

-¢Qué es la enfermedad de Bat-
ten?

-Es un tipo de neurodegene-
racion y pertenece a una clase
més amplia de enfermedades de

lipofuscinosis. Es decir, la perso-
na que lo sufre desarrolla una
pérdida de neuronas y ocasiona
problemas de todo tipo, motor,
cognitivo, epilepsias... Es una
enfermedad rara y juvenil; apa-
rece en el nacimiento o en la ni-
nez; es mortal y nollegan a los
15 6 18 anos. Es una devastadora
y genera una gran dependencia.
Son nifnos que entran en una de-
generacion tipica de los adultos;
es como ver a un nifo con
Alzhéimer. Al ser genética, au-
tosdmica recesiva, tanto el pa-
dre como la madre deben ser
portadores para que lo padezca
su descendencia,

-¢Cudl es la investigacion que
realizan sobre esta enfermedad?

-Se sabe cuadl es la mutacion
genética que desarrolla la enfer-
medad, pero no se sabe cual es el
mecanismo o de qué modo esa
mutacion termina por matar a
las neuronas. Lo que tratamos
de identificar es qué y como se
produce desde la mutacion ge-
nética hasta que la neurona se
muere. Partimos de unos resul-

tados previos en los que se ha
observado que estas neuronas
muestran una acumulacion,
dentro de la célula, de lisoso:
mas; estan llenos de proteinas y
de lipidos. Se piensa que hay un
fallo de la neurona en eliminar,
a la velocidad adecuada, estos
excesos. Por ello, lo que tenemos
que identificar es el proceso
exacto. Otro de los grandes pila-
res de este consorcio es la bus-
queda de dianas terapéuticas y
farmacos que afecten a dichas
dianas.

-Los NIH también le avalan
otro proyecto...

-En la investigacion finan-
ciada por los National Institutes
of Health (NIH), lo que intenta-
mos dilucidar es cual es el fallo
en el metabolismo neuronal que
hay en el abuso de cannabis. Se
saben los problemas de tipo cog-
nitivo; aunque no esta claro que
produzea neurodegeneracion.
Pero si hay fallos funcionales
muy importantes en las neuro-
nas, La hipotesis que se plantea

“En Inglaterra,
se tratara

de conocer qué
genes impiden
la fertilidad

in vitro”

es que puede haber un problema
de tipo metabélico y eso esen lo
que estamos especializados.

-¢Qué le parece que el Reino
Unido abra las puertas a la modifi-
cacion genética de embriones?

-Los experimentos son con
células madre humanas para
identificar qué genes impiden
que los embriones se desarro-
1len con facilidad. Con ratones,
la fertilizacion in vitro es relati-
vamente sencilla v se alcanza
una eficacia al 100%, cosa que
no sucede con humanos. No se
trata de mejorar la especie y es-
to no significa que se origine
una nueva especie humana mo-
dificada genéticamente. 8ino sa-
bemos cudles son los genes que
impiden que la fertilizacion in
vitro en humanos sea mas efi-
ciente, nunca mejoraremos ese
tipo de la fertilizacién y si se co-
noce, sereducira el coste econo-
mico de las familias e incremen-
taria la ilusion de aquellas per-
sonas que quieran tener hijos.



