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ABSTRACT

Nuevas perspectivas en modelos celulares y animales en ELA
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Uno de los retos que se pretende alcanzar en el estudio de la patogenia de la ELA es
encontrar el modelo ideal para estudiar la enfermedad. A dia de hoy no existe un modelo
celular o animal ideal para conseguir este reto. Sin embargo a pesar de las limitaciones de
los modelos murinos, estos modelos representan fielmente un fenotipo similar al
observado en pacientes de ELA, especialmente en el caso de los ratones transgénicos
SOD1G93A. El desarrollo de nuevos modelos celulares y animales, derivados de células
madre pluripotenciales inducidas (iPSCs) o basados en las mutaciones recientes como la
expansion C9orf72, podran favorecer no sélo un mayor conocimiento de la enfermedad
sino también la posibilidad de trasladar de forma mas precisa los resultados desde el in

vitro y/o in vivo hasta el paciente de ELA.
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