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|. Introduccioén

La Encefalopatia Esponjiforme Bovina (EEB) y la variante de
la Enfermedad de Creutzfeldt Jakob (VECJ), son encefalopatias
esponjiformes transmisibles producidas por priones. Estas
formas patoldgicas, se caracterizan por un largo periodo de
incubacién, un proceso neurodegenerativo progresivo, con
acumulacion en forma de placas amiloideas, de la isoforma
anormal (Prpsc) de la proteina prion celular (PrP), con
vacuolizaciéon neuronal y esponjiosis en ciertas éareas del
Sistema Nervioso Central y mortalidad de un 100% (1, 2, 3, 4,
15, 17).

En el Reino Unido, la EEB fue reconocida por primera vez en
1986 (1), afectando a bovinos mayores de 3-4 afos de edad, y
epidemiol 6gicamente, parece ser, que la causa y forma mas
probable de la infeccién, fue la alimentacién de bovinos con
subproductos de la industria ovina (harinas de carne y hueso)
infectados o contaminados con el agente del Scrapie de |os ovinos,
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gue es una enfermedad que ha sido prevalente en el Reino Unido
por mas de 200 afios (2, 4).

El primer caso de lav ECJ en Gran Bretafia, fue documentado
en 1996 (6), diez afos después del inicio de la epidemia de la
EEB.

La enfermedad de Creutzfeldt-Jakob (ECJ), es una de las
encefalopatias esponjiformes mas importante en el hombre,
presentandose bajo varias formas (12), como son: a) Familiar,
genéticamente heredada, que puede ser causada por la mutacion
del gen PRNP que codifica la proteina prion celular (PrP), b)
latrogénica, que resulta de trasplantes de tejidos y/u 6rganos de
personas infectadas, asi como por intervenciones quirurgicas,
principalmente de neurocirugia practicadas con instrumental
contaminado, siendo importantes también, operaciones de
implantacion de electrodos para electroencefalografia, c)
Esporadica de origen desconocido y d) La variante de la ECJ,
gue de acuerdo a investigaciones analiticas comparativas, en los
anos 19961997 sobre las caracteristicas biol6gicas, morfoldgicas
y moleculares de priones causantes de la EEB y de la variante de
ECJ, esta ultima es causada por el mismo agente de la EEB (6,
18,19). La VECJ, a diferencia de las otras formas mencionadas,
se manifiesta en personas jovenes de mas o menos 30 afios de
edad y un curso clinico de mayor duracion (14 meses) con
sintomas de desequilibrio mental, demencia, y pérdida de la
coordinacién muscular (9, 10,11, 13, 16).

Las encefalopatias esponjiformes transmisibles conocidas en
la actualidad, la fecha de reconocimiento del primer caso, la
especie que afectan y su distribucién geografica, se describen en
el Cuadro 1.
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CUADRO 1
ENCEFALOPATIAS ESPONJIFORMES EN LOSANIMALESY EL HOMBRE
Enfermedad | Especie Distribucion geogréfica Afio de
presentacion
Encefalopatia | Bovinos Reino Unido 1086
esponjiforme
bovina (EEB)
Irlanda del Norte 1988
Republicalrlanda 1989
Suiza, Oman, Malvinas 1990
Francia, Portugal, 1991
Dinamarca 1991
Alemania 1992
Italia 1994
Bélgica, Suecia, Holanda 1997
Espafia 2000
Japon, Grecia, Austria, 2001
Republica Checa, 2001
Finlandia, Edovaquia 2001
Edovenia 2001
Israel, Polonia 2002
Canada 2003
EAU. 2003
Scrapie Ovinosy caprinos Mundial 1738
Encefal opatia 1964
transmisible Vison Norteamérica y Europa
del visdn
Enfermedad Ciervo mulo Estados U nidos 1967
caguéctica
crénica
Ciervo comun Estados Unidos 1980
Encefalopatia | Nala, Gemsbok, Reino Unido 1986
esponjiforme | oy grane, Reino Unido 1989
ge an rlnd&s Gran kudu, Reino Unido 1989
©20000I€0 | Fjang, Reino Unido 1990
Avestruz, Alemania 1991
Puma, Chita Reino Unido 1992
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Continlla; Cuadro 1

Enfermedad |Especie Distribucion geogréfica Ario de
presentacion

Encefalopatia | Gato doméstico Reino Unido 1990

esponjiforme

felina

Creutzfeldt-  [Humanos Mundial 1920

Jakob

Gerstmann-

Straussler- Humanos Mundial 1936

Scheinker

Kuru Humanos Papua, Nueva Guinea 1957

Insomnio Humanos Mundial 1992

familiar

fatal

Variantedela | Humanos Reino Unido 1996

Enfermedad de

de Creutzfeldt

-Jakob

(Referencias 5, 6, 7, 8, 14)

1. Epidemiologia: Distribucion y Frecuencia
La epizootia de EEB que afectd principalmente la ganaderia de Gran
Bretafia y muchos otros paises del mundo, de 1986 ala fecha, se
desarroll6 con una frecuencia anual, que como puece apreciarse en
los Cuadros 2 y 3, incrementd su magnitud a un maximo
impresionante durante los afios de 1992 y 93, en que € numero de
casos registrados fue de 37,280 en 1992 y 35,090 en 1993, para luego
descender significativamente al31 de diciembre del afio 2003, en que
se registraron solamente 482 casos. EI numero total de casos
reportados en Gran Bretafia de 1987 a diciembre del 2003, fue como
esta ilustrado en los Cuadros 2 y 3 de una frecuencia de 183,431,
siguiéndole progresivamente en nimero de casos, Irlanda con 1,325,
Francia con 873, Portugal con 845, Espafia con 378 y Alemania con
295, siendo éstos |os paises donde se present6 el mayor nimero
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de bovinos infectados de EEB y €l conjunto total de éstos, mas los
gue se presentaron en los demés paises mencionados, fueron de
187,963 casos (Cuadro 3).

1. Numero de casos de |a encefal opatia esponjiforme bovina en €l

mundo de 1987 a 1994
CUADRO 2

Paises Afios

1987 (1988 [ 1989 | 1990 |[1991 [1992 |1993 1994

y antes

Reino Unido 446 (2,514 | 7,228 | 14,407 |25,359 | 37,280 | 35,090 | 24,436
Alemania 0 0 0 0 0 1* 0 3*
Bélgica 0 0 0 0 0 0 0 0
Canada 0 0 0 0 0 0 1* 0
Dinamarca 0 0 0 0 0 1* 0 0
Espafia 0 0 0 0 0 0 0 0
Francia 0 0 0 0 5 0 1 4
Grecia 0 0 0 0 0 0 0 0
Holanda 0 0 0 0 0 0 0 0
Irlanda** 0 0 15 14 17 18 16 19
Italia 0 0 0 0 0 0 0 2*
Liechtenstein 0 0 0 0 0 0 0 0
L uxemburgo 0 0 0 0 0 1 0 0
Portugal 0 0 0 1* 1* 1* 3* 12
Suiza 0 0 0 2 8 15 29 64
Total por afio 446 2,514 | 7,243 | 14,424 | 25,390 | 37,317 | 35,140 | 24,540

* Casos importados
** |rlandaincluye casos importados: 5 en 1989, 1 en 1990, 2 en 1991, 2 en 1992 y 1 en 1994.
(Oficina Internacional de Epizootias. NUmero de casos de EEB en el mundo. Diciembre 2003.

Péagina oficial www.oie.int)
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2. Numero de casos de la Encefalopatia Esponjiforme Bovina en
el mundo de 1995 a diciembre de 2003

CUADRO 3
Paises 1995 [ 1996|1997 | 1998 | 1999 [2000 | 2001 | 2002 | 2003| Total *
Reino Unido |14,562| 8,149 4,393 | 3,235{2,301 |1,441|1,196 | 912 | 482 | 83,431
Alemania 0 0 (2® | o | o 7 | 125 | 106 | 51 | 295
Austria 0 0 0 0 0 0 1 0 0 1
Bélgica 0 0 1 6 3 9 | 46 | 38 | 15 | 118
Canada 0 0 0 0 0 0 0 0o [1®] 2
Rep. Checa 0 0 0 0 0 0 2 2 4 8
Dinamarca 0 0 0 0 0 1 6 3 2 | 13
Edovaquia 0 0 0 0 0 0 5 6 1 12
Edovenia 0 0 0 0 0 0 1 1 1 3
Espafia 0 0 0 0 0 2 | 8 | 127 | 167 | 378
E.UA. 0 0 0 0 0 0 0 0 [1@] 1
Finlandia 0 0 0 0 0 0 1 0 0 1
Francia 3 12 6 | 18 |31® | 161 | 274 | 239 | 119 | 873
Grecia 0 0 0 0 0 0 1 0 0 1
Irlanda 16" 73| 80 | 83 | 91 | 149 | 246 | 333 | 155 | 1325
Israel 0 0 0 0 0 0 0 1 0 1
ltalia 0 0 0 0 0 0 | 48 |380 | 23 | 111
Japon 0 0 0 0 0 0 3 2 4 9
Liechtenstein| 0 0 0 2 0 0 0 0 0 2
Luxemburgo | O 0 1 0 0 0 0 1 0 3
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Continua: Cuadro 3

Paises 1995 (1996 | 1997 |1998 11999 [2000 |2001 | 2002 [ 2003| Total *

Paises bajos 0 0 2 2 2 2 20 24 18 70

Polonia 0 0 0 0 0 0 0 4 5 9
Portugal 15 | 31 30 |[127 | 159 (149 | 110 86 | 120 | 845
Suiza 68 | 45 38 14 50 33 | 42 24 19 451

TOTAL/ANO |14,664|8,310 | 4,553 (3,487|2,637 (1,954 | 2,209 | 1,947 | 1,188 187,963

*Total de casos incluyendo los que se presentaron antes de 1995 (a)
Casos importados. (b) Incluye un caso importado
(c) Incluye dos casos importados. (1) Fecha de confirmacién: 20 de mayo de 2003.
(2) Fecha de confirmacién: 23 de diciembre de 2003.
(Oficina Internacional de Epizootias. Num. de casos de EEB en el mundo. www. oie.int)

En relacion alavariante de la ECJ como el gran problema de salud
publica, derivado aparentemente de la presentacion de la epizootia de
EEB, cuyo agente es indistinguible del de la VECJ que nos ocupa,
como podemos observar en el Cuadro 4 del numero de casos de 1995
al afio 2003, la cantidad total de casos humanos acumulados es de 137
habiendo alcanzado su maxima frecuencia en el afio 2000 con 28
casos confirmados. Ademas puede observarse una clara tendenciaala
baja hasta €12003, y por la patogenia de la enfermedad con un largo
periodo de incubacién, resulta incierta la cantidad de casos que
podrian presentarse en los afios futuros.

Ademés de los casos registrados en el Cuadro 4, se presentaron
también otros, fuera del Reino Unido, como son: 6 en Francia, 1
respectivamente en la Republica de Irlanda, Italia, Canada y Estados
Unidos. De los casos mencionados, los 3 casos en Francia y los
reportados en Canada y Estados Unidos, parece ser se debieron a la
exposicion de estas personas a agente causal, a través de alimentos
contaminados ya que estas personas vivieron en e Reino Unido
durante la epidemia de la EEB (20).
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3. Numero de casos de la enfermedad de Creutzfel dt-Jakob en

el Reino Unido de 1995 a diciembrede 2003

CUADRO4
Formas Afos
1995 (1996 [ 1997 | 1998|1999 | 2000|2001 |2002 |2003 | Total
Variante 3 10 | 10 [ 18 | 15 | 28 | 20 | 17 | 16 | 137
ddaEC]

Esporéadica | 35 |40 | 60 | 63 | 62 | 49 | 57 | 73 | 53 | 492

latrogénica | 4 4 6 3 6 1 3 0 4 31

Familiar 2 2 4 4 2 2 3 4 1 24

Totd

44 |56 | 80 | 88 | 85 [ 80 | 83 | 94 | 74 | 684

(The UK Creutzfeldt-Jakob Disease Surveillance Unit. The University of Edinburgh UK.
Number of confirmed cases of the new variante of CJD and referrals of suspected cases of CID
to the surveillance unit. Diciembre, 2003 (www.cjd.ed.ac.uk)

[11. Consideraciones acerca de la epizootia de EEB y la

presentacion de la vVECJ

1. Epizootia de la EEB

a)

b)

Es de notarse en la estadistica del Cuadro 3, que las
medidas sanitarias establecidas para el control de la
epizootia de la EEB en el Reino Unido, dieron como
resultado un decremento anual significativo de 25 a 45% en
el nimero de casos de la EEB reportados, dando la
impresion de que la epizootia parece estar esencialmente
bajo control (20).

Las medidas gubernamentales de control que previenen que
los tejidos de bovino de alto riesgo entren en la cadena
alimenticia humana, parecen reducir sustancialmente la
posibilidad de riesgos a la salud humana.
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c) La epizootia de la Encefalopatia Esponjiforme Bovina ha
tenido un gran impacto en el comercio mundial y ha despertado
gran preocupacion par la seguridad que puedan tener los
productos de carne de bovino y ovinos, ampliamente
consumidos.

d) Enéd Reino Unido los costos de la epizootia de la EEB exceden
yalos 6 billones de délares americanos y es claro que |os costos
econdmicos y de salud publica adicionales que sumaran
cantidades aln incalculables a la fecha, seguiran produciéndose
en € futuro, hasta que la epizootia sea erradicada del territorio
de Gran Bretaria

2. Presentacion dela vECJ

Por otra parte, la VECJ que de acuerdo adas estadisticas de
frecuencia de 1996 a2003 no ha registrado mas de 140 casos, ha
llamado significativamente la atencion publica mundia por las
razones de salud animal, publica y econdémica siguientes (20):

a) Lavariante de ECJ parece ser una nueva enfermedad
neurodegenerativa de curso siempre fatal.

b) Aunque e numero de casos confirmados es relativamente
pequefio, como la duracién de su periodo de incubacion es
largo e incierto (puede ser mayor de 10 afios), por consiguiente,
es de esperarse que en el futuro proximo se presenten mas
Casos.

¢) Enlacomunidad cientifica se piensa que la variante de ECJ es
causada por una nueva clase de agente infeccioso, € "Prion”,
que tiene caracteristicas relevantes como su habilidad de
sobrevivir a procesos de esterilizacion, que si inactivan a los
agentes biol 6gicos conocidos.

d) LavECJ afecta predominantemente apersonas jovenes (25 a 30
anos) y su curso clinico es progresivamente severo, no es
tratable y es sempre fatal.
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€) Un gran porcentgje de la poblacién del Reino Unido, asi como
la poblacion turistica visitante y personas que han consumido
productos carnicos de origen bovino exportados del Reino
Unido, tal vez fueron expuestos a este agente, existiendo asi,
gran incertidumbre sobre si fueron o no infectados.

En la actudidad no hay una idea cabal de como muchas
personas fueron infectadas con € agente de EEB y cuantas podrian
estar en periodo de incubaciéon de la VECJ. Por lo mismo, es de
urgencia primordial, € encontrar pruebas diagndsticas que puedan
ser redlizadas con tegjidos que sean muestreados en vida (sangre,
tonsilas), que faciliten e diagndstico temprano
durante el periodo de incubacion.

Una vez que se disponga de una prueba diagnostica especificay
sensitiva de la VECJ, sera posible no sdlo hacer una mejor
estimacion epidemioldgica de la extension de la infeccion humana,
sino también, permitird implementar més medidas de control,
orientadas a la proteccion oportuna, contra la transmision
iatrogénica de la enfermedad.

V. Discusion

De acuerdo alas estadisticas de frecuencia que se muestran en los
Cuadros 2 y 3, la EEB, en Gran Bretafia parece estar bgjo buen
control y, asi aunque en la EEB y la VECJ sigan apareciendo mas
casos, porque son enfermedades de muy largo periodo de
incubacion, hay sin embargo, fundamentos para considerar que la
tendencia estadistica a la bgja en la frecuencia del nimero de casos
por afio, continuara asi, hasta un numero epidemioldgico
insignificante.

Por otra parte, es de gran interés e descubrimiento realizado por
investigadores de Italiay Japon, utilizando pruebas de rutina como
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Western blot, de cepas de Priones con caracteristicas diferentes ala
cepa que produce la EEB; acerca de 10 cual, la investigacion debera
establecer la significacion epidemioldgica que puedan tener estas
cepas de Priones para la salud animal y publica (21).

Es muy notable en el Cuadro 4 que muestra el nimero de casos de
las diferentes formas de la ECJ, el hecho de que la forma esporédica de
la enfermedad presentd una frecuencia mucho mayor que la vVECJ, que
asi, se interpreta como de menor importancia epidemiolégica que la
forma esporédica. Sin embargo, la importancia de la variante de ECJ
radica en gque, como ya fue mencionado, es una nueva enfermedad, y
de que el nimero futuro de casos, aln es impredecible. De cualquier
formay a unavisién de mediano 0 largo plazo, se puede esperar que, si
Be practican todas las medidas obligatorias estipuladas por las
autoridades correspondientes del gobierno britanico, con el objetivo de
suprimir los alimentos de origen animal contaminados con Priones, asi
como de prevenir las infecciones iatrogénicas que resultan de
précticas o procedimientos médicos, que usan materiales y/o equipos
contaminados, insuficientemente esterilizados, habra, siempre vy
cuando no suceda algo inesperado, una reduccion muy significativa del
nimero de casos tanto de la EEB como de la VECJ, que probablemente
bajaran a niveles minimos, |os riesgos para la salud animal y humana.
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