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Cinco niños con sordera desde el nacimiento recuperan la
audición después de un ensayo clínico de terapia génica

Cinco niños que  nacieron sordos han recuperado la audición en ambos oídos después de
participar en un ensayo clínico de terapia génica que  brinda esperanzas para tratamientos
adicionales.
Los niños no podían oír debido a mutaciones genéticas heredadas que perturban la capacidad del
cuerpo  para producir una proteína necesaria para garantizar que las señales auditivas pasen sin
problemas desde el oído al cerebro.
Los médicos  de la Universidad de Fudan en Shanghai trataron a los niños, de entre uno y 11
años, en ambos oídos  con la esperanza de que recuperaran una audición tridimensional
suficiente para participar en conversaciones y determinar de dónde provienen los  sonidos.
Dentro de semanas de recibir la terapia, los niños habían recuperado la audición, podían localizar
las fuentes de sonidos y  reconocer el habla en entornos ruidosos. Dos de los niños fueron
grabados bailando música, los investigadores informaron en Nature Medicine.
El  Dr. Zheng-Yi Chen, un científico del Massachusetts Eye and Ear, un hospital de enseñanza de
Harvard en Boston que co-lideró  el ensayo, dijo que los resultados eran "impresionantes", y
agregó que los investigadores continuaban viendo que la capacidad auditiva de  los niños
"progresaba dramáticamente".
La terapia utiliza un virus inactivo para introducir copias funcionales del gen afectado, Otof, en el
oído  interno. Una vez dentro, las células del oído utilizan el nuevo material genético como
plantilla para producir copias funcionales de  la proteína crucial, otoferlina.
El material de video de los pacientes muestra a un niño de dos años respondiendo a su  nombre
tres semanas después del tratamiento y bailando música después de 13 semanas, habiendo
mostrado poca o ninguna respuesta a  ambos antes de recibir las inyecciones.

Mejora de la audición en niños con sordera desde el nacimiento

Otro paciente, una niña de  tres años, no reacciona a los sonidos, pero 13 semanas después del
tratamiento puede comprender oraciones y hablar algunas palabras.
La  paciente más antigua, una niña de 11 años, no mostró respuesta a tonos de diferentes
frecuencias antes del tratamiento, pero  reaccionó a todos ellos seis semanas después y pudo
participar en el entrenamiento del habla desde la marca de las  13 semanas.
Más de 430 millones de personas en todo el mundo se ven afectadas por la pérdida auditiva
discapacitante, de  las cuales alrededor de 26 millones son sordas desde el nacimiento.



Hasta el 60% de la sordera infantil se debe a  factores genéticos. Los niños en el ensayo tienen
una afección llamada DFNB9, causada por mutaciones de Otof, que representa el  2-8% de todas
las pérdidas auditivas congénitas.

Esperanza para la restauración de la audición en personas con pérdida
auditiva

En enero, el  mismo equipo estadounidense-chino informó mejoras después de tratar a los niños
sordos en un oído, pero la intención siempre fue  restaurar la audición en ambos oídos. Si pueden
oír en ambos oídos, los niños pueden determinar de dónde provienen los  sonidos, una capacidad
importante para situaciones cotidianas como hablar en grupos y ser conscientes del tráfico al
cruzar la calle,  dijeron los investigadores.
Se necesitarán ensayos clínicos más grandes para evaluar los beneficios y riesgos de la terapia
con más detalle.  La terapia génica se inyecta durante un procedimiento quirúrgico mínimamente
invasivo, por lo que tratar ambos oídos duplica el tiempo  que los pacientes pasan en cirugía.
Tratar ambos oídos también aumenta el riesgo de una reacción inmunológica más fuerte, activada
 cuando el sistema inmunológico reacciona al virus que entrega la terapia.
"Nuestra esperanza es que este ensayo clínico pueda expandirse y  que este enfoque también se
considere para la sordera causada por otros genes o causas no genéticas", dijo Chen. "Nuestro 
objetivo ultimate es ayudar a las personas a recuperar la audición, sin importar cómo se haya
perdido la audición".
El mes  pasado, un niño británico se convirtió en la primera persona en tener restaurada su
audición en un oído después de  recibir una terapia génica similar para la pérdida auditiva
causada por mutaciones de Otof.
El profesor Manohar Bance, el investigador principal  en ese ensayo clínico, dijo que la terapia
marcaba una nueva era en el tratamiento de la sordera.

Debris de míssil cassino deposito 5 reais Kharkiv aponta
para origem norte-coreana, relatório da ONU diz

Os detritos de um míssil que caiu na  cidade ucraniana de Kharkiv cassino deposito 5 reais 2 de
janeiro provinham de um míssil balístico da série Hwasong-11 da Coreia do Norte,  segundo
monitores de sanções das Nações Unidas cassino deposito 5 reais um relatório visto pelo
Reuters.
Em um relatório de 32 páginas, os monitores  de sanções da ONU concluíram que "os detritos
recuperados de um míssil que caiu cassino deposito 5 reais Kharkiv, Ucrânia, cassino
deposito 5 reais 2 de  janeiro de 2024 provêm de um míssil da série Hwasong-11 da RPDC" e
estão cassino deposito 5 reais violação do embargo de armas  sobre a Coreia do Norte.
Oficialmente conhecida como República Popular Democrática da Coreia (RPDC), a Coreia do
Norte está sob sanções  das Nações Unidas por seus programas de míssil balístico e nuclear
desde 2006, e essas medidas foram fortalecidas ao longo  dos anos.
Três monitores de sanções viajaram para a Ucrânia este mês para inspecionar os detritos e não
encontraram evidências de  que o míssil tenha sido fabricado pela Rússia. Eles "não puderam
identificar independentemente de onde o míssil foi lançado, nem  por quem".
"A informação sobre a trajetória fornecida pelas autoridades ucranianas indica que foi lançado
dentro do território da Federação Russa",  escreveram cassino deposito 5 reais um relatório de
25 de abril para o comitê de sanções do Conselho de Segurança das Nações Unidas  sobre a
Coreia do Norte.
"Tal localização, se o míssil estivesse sob o controle das forças russas, provavelmente indicaria
aquisição por  nacionalistas da Federação Russa", disseram, adicionando que isso seria uma
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violação do embargo de armas imposto à Coreia do Norte  cassino deposito 5 reais 2006.
As missões russas e norte-coreanas àsNações Unidas cassino deposito 5 reais Nova York não
responderam imediatamente a uma solicitação de comentários sobre  o relatório dos monitores de
sanções.
Os EUA e outros acusam a Coreia do Norte de transferir armas para a Rússia  para serem
usadas contra a Ucrânia, que foi invadida cassino deposito 5 reais fevereiro de 2024. Moscou e
Pyongyang negaram as acusações, mas  prometeram fortalecer suas relações militares no ano
passado.
Em uma reunião do Conselho de Segurança das Nações Unidas cassino deposito 5 reais
fevereiro, os  EUA acusaram a Rússia de lançar mísseis balísticos supostamente fornecidos pela
Coreia do Norte contra a Ucrânia cassino deposito 5 reais pelo menos  nove ocasiões.
Os mísseis Hwasong-11 series foram testados publicamente pela primeira vez por Pyongyang
cassino deposito 5 reais 2024, segundo os monitores da ONU.
A  Rússia vetou o mês passado a renovação anual do painel de especialistas das Nações Unidas
– conhecido como painel de  especialistas – que monitora o cumprimento das sanções da ONU
sobre a Coreia do Norte por seus programas nuclear e  de mísseis balísticos. O mandato do atual
painel de especialistas vencerá na terça-feira.
Poucos dias após o ataque de 2 de  janeiro, a promotoria regional de Kharkiv exibiu fragmentos
do míssil para a mídia, dizendo que era diferente dos modelos russos  e "isso pode ser um míssil
que foi fornecido pela Coreia do Norte".
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