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Artuch R, Espinos C, Ormazabal A, Vilaseca M A, Spaapen L J M, Martinez-Rubio D, 
Palau F, Pineda M. (2008) Mutations in urocanase gene in a patient with urocanic 
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pathogenesis of Charcot-Marie-Tooth type 4A disease. J Cell Mol Med 12: 679-89. 
 IF: 5.114. 
 
Corveleyn A, Morris M A, Dequeker E, Sermon K, Davies J L, Antinolo G, Schmutzler 
A, Vanecek J, Nagels N, Zika E, Palau F, Ibarreta D. (2008) Provision and quality 
assurance of preimplantation genetic diagnosis in Europe. Eur J Hum Genet 16: 290-9. 
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 IF: 4.898. 
 
Pantoja-Uceda D, Pastor M T, Salgado J, Pineda-Lucena A,Perez-Paya E. (2008) 
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4. CURSOS IMPARTIDOS 
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Uso de animales transgénicos en la investigación de la enfermedad cardiovascular (15/12/08, 
1.5 horas). 
 
Calvete, J.J. 
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5. PROYECTOS DE INVESTIGACIÓN 
 
FINANCIACIÓN DE LA ADMINISTRACIÓN DEL ESTADO Y SUS ORGANISMOS 
AUTÓNOMOS 

 
 

 Título: Determinación estructural de genes involucrados en metástasis 
F.Inicio: 01/10/2008 F. Fin: 31/12/2009  
Investigador: Bravo Sicilia, Jeronimo 
Ayudas para la incorporación de personal investigador a las escalas científicas 
del CSIC 
 

Proyectos trienales del Plan Nacional concedidos en 2008 
 

 BFU2008-05021- Complejos macromoleculares, pluriempleo, e implicaciones 
en enfermedades raras de los miembros de la familia aminoácida quinasa.  
IP: Dr. Vicente Rubio Zamora.    

 
 SAF2008-01907. Regulación y función del complejo laforina-malina: 

implicaciones en la fisiopatología de la epilepsia mioclónica progresiva de tipo 
Lafora 

 Investigador: Dr. Pascual Sanz Bigorra. 
 

 SAF2008-00540. Análisis funcional del receptor  de glucocorticoides en la 
biología cutánea. 

 Investigador: Dra. Paloma Pérez Sánchez.  
 

 BIO2008-05067. Análisis integrados de faceta de la estructura y función de 
genomas eucariotas 
Investigador: Dr. Ignacio Marín Lozano. 

 
FINANCIACIÓN EUROPEA 
 

 Título: A European platform of integrated information services for researchers in 
the field of rare diseases and orphan drugs supportin team and project building 
(RAREDISEASEPLATFORM ). 
Investigador: Dr. Francesc Palau Martínez 

       Unión Europea:  7 Programa Marco ref.: 201230.. Fecha de incio: 01/05/2008 
 
 

 
FINANCIACIÓN DE LAS ADMINISTRACIONES AUTONÓMICAS  

 
 Título: Papel de la vía SREBP/INSIG2 en patologías metabólicas: Análisis de 

los promotores humanos y determinación de la estructura de SREBP:  
Investigadora Dra.: Marta Casado Pinna 
Plan de Fomento de Investigación. Científica.  Generalitat Valenciana  
AP-104/08 ACCION ESPECIAL fecha de inicio: 01/01/2008  
 
 



 Título: Interacción del proto-oncogen c-Fos con lámina A/C y CEP2: control 
molecular y consecuencias fisiopatológicas . 
Investigador: Dr. José Mª González  Granado  
Plan de Fomento de Investigación  Científica.  Generalitat Valenciana  
GVPRE/2008/163 ACCION ESPECIAL Fecha de inicio: 01/01/2008:  
 



 

6. ACTIVIDADES DE DIVULGACIÓN CIENTÍFICA 
 
Polo, M. Participación como ponente en el Ciclo de Cine Científico organizado por la 
delegación institucional del Consejo Superior de Investigaciones Científicas (CSIC) 
en la Comunidad Valenciana, con motivo de la Semana de la Ciencia 2008. Explicación 
del programa de divulgación científica Tres14, dedicado a ‘Clonación’. 
Sala de proyecciones del Colegio Mayor Lluís Vives (Universitat de València). 
13 de noviembre de 2008. 
 
Rubio, V. Participación en la sesión “Evolución y salud. ¿Por qué me gustaría que mi 
médico supiese evolución?”. Con la conferencia titulada: Medicina, biomedicina, 
biología experimental: evolución y modelos de enfermedad humana. Organizadas por la 
Fundación Investigación del Hospital Clínico Universitario de Valencia. Valencia, 5 de 
noviembre de 2008. 
Sala de actos de la Fundación Cañada Blanch. 
 
Rubio, V. Participación en la sesión “Evolución y salud. ¿Por qué me gustaría que mi 
médico supiese evolución?”. Ponente de la mesa redonda titulada: ¿Por qué me gustaría 
que mi médico supiese evolución? Organizadas por la Fundación Investigación del 
Hospital Clínico Universitario de Valencia. Valencia, 5 de noviembre de 2008 
Sala de actos de la Fundación Cañada Blanch. 
 
Palau, F. Participación en la sesión “Evolución y Salud ¿Por qué me gustaría que mi 
médico supiese evolución?”. Con la conferencia titulada: ¿Son las enfermedades un 
motor de la evolución humana?, organizadas por la Fundación Investigación del 
Hospital Clínico Universitario de Valencia. Valencia, 5 de noviembre de 2008. 
Sala de actos de la Fundación Cañada Blanch. 
 
Ramon Cueto A. La reparación de lesiones medulares con células “no modificadas” del 
propio individuo es viable en primates. Ciclo de conferencias de la Cátedra FIVAN. 28 
de abril de 2008. 
 
Ramon Cueto A. Autologous cell transplantation to repair spinal cord injury in 
primates. Conference on “Biomedical Research the cutting edge”, Science and 
Technology Options Assessment (STOA), European Parliament, Bruselas 14 de octubre 
de 2008 
 
Calvete, J.J. 
Snake venomics: concepts and applications 
Instituto Butantan. São Paulo, Brasil. 21 Mayo 2008 



 

8.  REALIZACIONES 
 

 El grupo del Dr. F. Palau ha avanzado en sus estudios sobre la enfermedad cuyo gen causal 
identificó previamente, la neuropatía de Charcot-Marie-Tooth tipo 4A, habiendo analizado 
ahora la expresión de la proteína mitocondrial codificada por el gen causal en neuronas de 
diversas regiones del sistema nervioso, caracterizando también los efectos de las 
mutaciones clínicas sobre la fisión mitocondrial [Pedrola et al. J Cell Mol Med 
(2008)12:679-689]. Además el grupo ha establecido sobre la base de estudios clínicos 
colaborativos con un grupo del Servicio de Neurología del Hospital La Fe, que el inicio y la 
gravedad de la afectación de los nervios afectados se correlaciona positivamente con la 
longitud del nervio, sugiriendo la implicación del transporte axónico de mitocondrias en la 
patogénesis de la enfermedad [Sevilla et al. Brain (2008)131:30513061].  

El grupo del Dr. Vicente Andrés ha demostrado que la interacción del proto-oncogen c-Fos 
con los filamentos de lamina A representa un mecanismo de inhibición de la actividad 
transcripcional AP-1 que es controlado reversiblemente por estímulos mitogénicos vía 
ERK1/2. Además, han comprobado que ERK1/2 interacciona también con la lamina A 
actuando como un interruptor molecular que permite la rápida liberación de c-Fos unido a 
esta proteína filamentosa de la envoltura nuclear, con la consiguiente activación de AP-1 
[González, J.M., Navarro-Puche, A., Casar, B., Crespo, P., Andrés, V. (2008) J. Cell. 
Biol. 183:653-666, 2008].  

El grupo del Dr. Vicente Rubio ha determinado la estructura cristalina del complejo entre la 
proteína señalizadora PII y una de sus dianas claves, el enzima acetilglutamato quinasa, 
explicando así por qué la proteína PII libera a esta enzima de la inhibición "feed-back" por 
arginina y activa la acumulación de nitrógeno como arginina [Llácer JL, Fita I and Rubio 
V (2008) Curr Opin Struct Biol. (2008) 18:673-681.]  
  
  

  

  

 
Complejo de la proteína 
señalizadora PII (trímero) y su diana, 
el enzima biosintetizador de 
arginina, acetilglutamato quinasa 
(hexámero con aspecto de corona 
circular). Cada hexámero de 
acetilglutamato quinasa une dos 
trímeros de proteína PII, lo que 
resulta en que la quinasa se active y 
sólo se inhiba por concentraciones 
muy altas de arginina, permitiendo 
así el almacenamiento de nitrógeno 
como arginina  

 



Estudios del grupo del Dr. Pascual Sanz en colaboración con investigadores del CIB, sobre 
la patogenia de la Enfermedad de Lafora, han definido el papel regulador del complejo de 
las proteínas laforina-malina sobre la subunidad reguladora R5 de un enzima controlador 
clave de la síntesis de glucógeno. Estos resultados permiten explicar por qué las mutaciones 
en laforina y malina que causan la Enfermedad de Lafora inducen la acumulación de un 
análogo del glucógeno en los pacientes de esta enfermedad. [Solaz-Fuster et al., (2008) 
Hum. Mol. Genet. 17, 667-678]. 
 
 El laboratorio de Proteinómica Estructural liderado por el Dr. Juan José Calvete, en 
colaboración con investigadores del Instituto Clodomiro Picado de Costa Rica, han 
determinado mediante técnicas proteómicas la composición y variación individual, 
geográfica y durante el desarrollo, del veneno de la serpiente que produce más 
envenenamientos por mordeduras en Centroamérica, Bothrops asper. Este estudio tiene 
relevancia ecológica y aplicación médica, al definir la mezcla idónea de venenos para la 
preparación de un antiveneno de espectro general para esta serpiente. [Alape-Giron et al. 
and Calvete J J. (2008) J Proteome Res 7: 3556-71]. Estos estudios y su impacto sobre la 
posible mejora de la efectividad de los antivenenos han determinado la concesión a este 
grupo del Premio 2008 "La Luna Sale a Tiempo" de Ciencia y Tecnología ( 
http://www.lalunasaleatiempo.blogspot.com/)  


