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Encefalopatias espongiformes transmisibles:

la crisis de las “"vacas locas”
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Las encefalopatias espongiformes transmisibles
(EETs)'2 son un grupo de enfermedades neurodege-
nerativas letales que afectan al hombre y a otros
animales mamiferos. Su nombre proviene del hecho
de que la afectacion patolédgica se ve limitada al
sistema nervioso central, que toma apariencia de
esponja®, y de que se ha demostrado su transmisi-
bilidad*, tanto epidemiolégicamente como experi-
mentalmente, al animal de laboratorio.

Las primeras descripciones de EETs se realizaron en
el siglo XVIII, refiriéndose a ovejas afectas de scrapie,
que presentaban una alteracién en su comportamiento
habitual (se frotaban, to scrape, contra los vallados)
y fallecian en un periodo de meses. No es hasta
principios del siglo XX cuando Creutzfeldt por una
parte y posteriormente Jakob por otra, describen un
grupo de pacientes que presentaban una demencia
rapidamente progresiva y letal a una edad relativa-
mente precoz y que presentaban unas alteraciones
patolégicas en el estudio necrépsico que recordaban
a aquellas descritas en las ovejas afectas de scrapie.
Los estudios de transmisién animal mediante inocu-
lacion cerebral de cerebro de una oveja afecta en
1936, y de un paciente afecto de la enfermedad de
Creutzfeldt-Jakob en 1968 confirmaron la etiologia
infecciosa de estas enfermedades.

A lo largo del siglo se adscriben al grupo de EETs
otras entidades nuevas: el insomnio familiar letal,
enfermedad hereditaria caracterizada patolégicamen-
te por degeneracién especifica de ndcleos taldmicos
y clinicamente por insomnio refractario y alteracio-
nes autonémicas; la enfermedad de Gerstmann-
Straussler-Scheinker también de transmisién fami-
liar con clinica fundamentalmente atéxica y de evo-
lucién mas lenta que las anteriores y el kuru, restrin-
gida a nativos de la comunidad Feroe de Papua-Nue-
va Guinea y asociado a préacticas canibales. De to-
das estas formas clinicas, la mas frecuente es la
enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (ECJ) de presenta-
cion esporadica. Se trata de una enfermedad de dis-
tribucion universal, con una incidencia de 1-1,5 ca-

sos por millén de habitantes/afo, caracterizada por
demencia subaguda, mioclonias, trastorno de la
marcha y alteraciones visuales, con una edad media
de presentacién en la 72 década de la vida, y una
esperanza de vida menor al afo. Los estudios epide-
mioldgicos no han sido capaces de detectar ningln
factor o practica de riesgo para estas formas esporéa-
dicas, a no ser una susceptibilidad genética asocia-
da a un polimorfismo del gen de la proteina priénica.

El estudio de las EETs en 1982 da un salto cualita-
tivo importante cuando Prusiner consigue identificar
el agente infeccioso responsable de las EETs al que
denomina prién (proteinaceus infectivous particle),
una particula de caracter exclusivamente proteica.
El prién infeccioso no es mas que una isoforma and-
mala de una proteina celular normal que ha sufrido
un cambio conformacional en su estructura secun-
daria (la secuencia de aminodacidos es idéntica) lo
que le confiere la propiedad de ser resistente a las
proteasas, de ser insoluble y de tender a la forma-
cién de depdsitos. La proteina pridnica normal es
una proteina anclada en la membrana plasmatica,
de la que se desconoce cual es su funcién exacta,
con una expresién limitada a un nimero de células
en el adulto y que es codificada por un gen situado
en el brazo corto del cromosoma 20.

Hasta los afios 90 el conocimiento de las EETs hu-
manas, como enfermedades poco frecuentes, se li-
mité al ambito médico y al de investigacion. Sin
embargo, esta situacién cambio con la aparicién de
la epidemia de encefalopatia espongiforme bovina
(EEB)® o enfermedad de las “vacas locas”, primero
en Gran Bretaia y mas recientemente en la mayoria
de los paises europeos, y con su asociacion etioldgica
a un nuevo tipo de EETs humana: la nueva variante
de enfermedad de Creutzfeldt-Jakob®’.

Los primeros casos de EEB se describen en Inglate-
rra en el afo 1986, elevandose su incidencia con
proporciones epidémicas hasta el afio 1992, cuando
empieza a decaer como consecuencia de las medi-

Enf Emerg 2001;3(2):57-59



R. Sénchez-Valle, A. Saiz

das de control llevadas a cabo por el gobierno brita-
nico. El origen de la EEB no esta claro?, pero lo que
si se sabe es que la extension de la epidemia se
produjo por la alimentacién del ganado con piensos
de origen animal contaminados, coincidiendo con la
modificacion tecnoldgica para obtener estos produc-
tos, como fue la disminucién de la temperatura y la
supresion de los disolventes organicos. En total mas
de 180.000° reses se han visto afectadas en el Rei-
no Unido hasta el momento actual, no habiéndose
alcanzado cifras comparables en ninguno de los otros
paises afectos.

Pues bien, diez afios después, en 1996, también en
el Reino Unido, se describen los primeros casos de
una nueva EETs con caracteristicas epidemiolégicas,
clinicas, y patolégicas diferentes a las de la ECJ “cla-
sica”, de aqui el nombre de nueva variante de enfer-
medad de Creutzfeldt-Jakob (vECJ), que sugeria una
relacion causal con la EEB. Se trataba de un trastor-
no neuropsiquiatrico progresivo y letal que afectaba
preferentemente a pacientes jovenes en la 32 y 42
década de la vida, detectandose en la autopsia cam-
bios espongiformes diferentes a los de otras formas
de EETs!. Una sospecha epidemiolégica inicial que
acabd, poco después, confirmandose, la VECJ esta-
ba producida por el mismo agente causal de la EEB,
y probablemente se habia transmitido a través del
consumo de productos carnicos contaminados. De
10 casos descritos en 1996, se ha pasado a 1 de
junio de 2001 a 101 casos en el Reino Unido, 1 en
Irlanda, y 3 en Francia. Fuera de estos paises no se
ha diagnosticado ningln caso de vECJ.

La EEB no es, si miramos atras, la primera epide-
mia producida por una enfermedad pridnica. Asi, en
los afios 40 unas 1.500 ovejas contrajeron scrapie a
través de vacunas de origen ovino contaminadas; en
los afios 50 el kuru ocasioné hasta el 50% de la
mortalidad, en la poblacion expuesta en los afios de
mayor incidencia, por su transmision a través de los
ritos canibales; y en los afios 80 se describieron mas
de 200 casos de ECJ iatrogénico contraidos por la
administracion de hormonas hipofisarias de origen
cadavérico, unos 150 tuvieron su origen en implan-
tes de duramadre, aproximadamente 3 por trasplan-
te de cdrnea, y unos casos anecdéticos en relacién
con procedimientos neuroquirtrgicos. Con respecto
a estas, la epidemia de EEB y su forma humana la
vECJ suponen la novedad de romper con la barrera
de especie, que hasta el momento limitaba la exten-
sion de las EETs a individuos de una misma especie.

Los modelos matematicos tedricos de incidencia de
vECJ en los préximos afios manejan cifras dispares.
De una cifra inicial de 500.000 posibles casos en el
Reino Unido, se ha calculado recientemente un méa-

ximo de 136.000 considerando un periodo de incu-
bacién, que se desconoce, de 60 afos, es decir cer-
cano a la expectativa normal de vida. Algo que para
otros autores es considerado muy improbable, y re-
ducen la cifra méxima de personas que se veran afec-
tadas a 10.000 casos. Pero a pesar de la alarma
social generada por estos célculos, en el momento
actual, hemos de considerar el riesgo de padecer la
vECJ como sumamente bajo, si tenemos en cuenta
que el nimero probable de animales infectados en el
Reino Unido que pasaron a la cadena alimentaria
fueron unos 750.000, y que la poblacién expuesta
es de unos 60 millones de habitantes, y que se ha
registrado algo mas de 100 casos desde el afio 1996.
Estos datos sugieren que sigue siendo unas tres ve-
ces mas probable contraer, alli, la forma “clasica”
de ECJ que la variante ligada al consumo de carne
de vacuno.

En Espafia no se ha identificado ninglin caso de
VvECJ, y es poco probable que haya podido pasar
desapercibido algtin caso con el desarrollo de los
sistemas de vigilancia, y el interés que esta enfer-
medad ha despertado en la comunidad médica. El
riesgo de aparicién de casos de VECJ en Espafa o
en otros paises europeos en los que se acaba de
detectar animales afectos de EEB es desconocido,
probablemente bajo pero no inexistente. La eficacia
de las medidas encaminadas a prevenir la exposi-
cién humana con material infeccioso, que se inici6
en Espana con el embargo de la carne britanica, la
prohibicién del uso de piensos de origen animal en
1994, y la eliminacion de los materiales especifi-
cos de riesgo, junto con las medidas actuales de
control exhaustivo seran determinantes para limitar
en lo maximo posible el nimero de casos, e incluso
prevenir la aparicion de nuevas formas epidémicas
de enfermedad pridnica.

En el excelente articulo sobre la EEB de los Drs.
Balfagdn y Ramoneda, en este mismo nimero, se
enumeran los factores que han contribuido a generar
una enorme alarma social, y las medidas adoptadas
para resolver esta crisis. Unas medidas que, en todo
caso, deben permitir investigar, planificar, y cons-
truir un futuro mas seguro desde el punto de vista de
salud publica.

Sin embargo, cuando la confianza de los consumido-
res, es decir de todos nosotros, empieza a recupe-
rarse otras enfermedades que afectan a la sanidad
animal reaparecen con fuerza, como la fiebre aftosa
(véase el articulo de los Drs. De Benito, Balfagén, y
Cornejo), o la peste porcina clésica. Todo ello no
hace mas que mermar la confianza en los que so-
mos de una u otra forma responsables de la salud de
nuestros conciudadanos.
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