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122 de noviembre del año 2.000 
se confirmó el primer caso de 

encefalopatía espongifor~ne bovina (EEB) 
en España. Hasta la fecha ya son 45 los 
casos confxmados en nuestro país y 
185.902 cn toda la UE. De  estos, 184.213 
han sido casos confirmados en el Reino 
Unido. Aunque los primcros casos en el 
Kcino Unido se conocen desde 1.986, no 
ha sido hasta el pasado año en el que la UE 
ha dictaininado unas estrictas medidas de 
control. No cabe duda q ~ ~ c  nos cncontta- 
inos ante una epidemia con consecucncias 
desastiosas para el sector ganadeio ewo- 
peo. Peio no es esto lo peor. En los últimos 
cinco años se lian diagnosticado oficial- 
tnentc en el Reino Unido 97 casos de una 
nueva ~raiiantc de la enfermedad humana 
de Creutzfeldt-Jakoob (nvCJD) que se carac- 
teriza por unas manifestaciones clínicas 
diferentes a la enfermedad clásica de CJD, 

sobre todo por afcctar a pacientes ~nucho 
más jóvenes. También en Irlanda se ha 
diagnosticado un caso y otros tres cn 
Francia. Todos estos datos, difundidos por 
los medios de comuiiicación no siempre de 
la manera más correcta y ol-ijctiva, han ayu- 
dado a crear un clima de alarma social gcne- 
ralizada. l'?fcctivamente, aunque nuestro 
conocimiento sobre este tipo de enferme- 
dades es mayor de lo que se piensa, todada 
h q  muchas preguntas sin responder. 

8Qué son las eticefalopatías espongifor- 
mes transmisibles Q3BT)?. Son enfermeda- 
des neurodegenerati~~as siempre fatales que 
afectan al hombre y otros mamíferos. Las 
alteracioncs en el hombre son el lru111, la 
enfermedad de Crcutzfeldt-Jalrob (CJD), el 

sindrome de Gerstn~ann-Strausslcr- 
Scheinlrer (GSS) y el sindrome del 
Insomnio Familiar liatal (IFIj). Las EET 
en otros mamífeios incluj~c el scrupie en 
ovejas y cabras, la encefalopatía ttansinisi- 
blc del visón p la EEB. Además, los 
iumiantes parecen ser cspccialmente sensi- 
bles a esta enfermedad y se ha descrito 
también en venados, camellos, cieivos y 
otros ungulados exóticos. La incidencia de 
este tipo de enfermedades cs miq7 baja: en 
los últimos 18 años en España se han diag- 
nosticado alrededor de 313 casos de CJD, 
y menos ti- cuente aún son los síndromes 
de GSS o IFF. l'odas estas EET son cxpe- 
rimentalmetite tcansmisibles y su infectivi- 
dad parece estar asociada a un patógeno no 
convencional: una isoforma anormal de la 
proteía prion (PrP). La isoforma normal, 
la giicopioteína PrP' codificada por cl 
Iiuésped, se acumula principalmente en el 
sistema n e i ~ ~ o s o  central. Aunque se ha 
relacionado a esta proteína con la sinapsis 
neuronal, su función es desconocida y 
ratones tsansgénicos con el gen PiP dele- 
cionado se desarrollan normalmente y per- 
manecen sanos por más de sictc mcscs. 
Las EET están asociadas a la acumulación 
de la isoforma P r P  en el cerebro. Esta 
hipótesis del prion propone que después 
de la infección con el prion, la isofvrma 
patológica PrP" se genera a partii de la iso- 
forma normal P r P  por un mecanismo 
post-transcripcional que incluye una modi- 
ficación de la conformación de la proteína. 
La PrP' se distingue de la Prl" por su inso- 
lubiiidad y su resistencia a las proteasas, 
aunque la cstiuctura primaria de la PrP'  y 



de la PrP' puedan ser idénticas. El hecho 
de que la P r P  sea capaz de cambiar la con- 
formación de la P r P  a la forma Prr" y que 
ésta sea resistente a las proteasas celulares, 
explicaría la acumulación de fibras protei- 
cas que se observa en las céluias neurona- 
les de pacientes afectados. El acumulo de 
P r P  oiiginaría además un defecto en la 
formación de la membrana plasmática de 
neuronas, astrocitos y oligodendrocitos lo 
que causaría la vacuolización y degencra- 
ción de la materia gris (de ahí el término, 
espongiformc). 

<Cómo se transiten les EET?. Se ha 
demostrado que la mayoda de los casos de 
CJD son debidos a transmisión iatrogéni- 
ca, alrededor del 15% tienen una causa 
genética (CJD filmiiiai) y el resto de los 
casos son esporádicos. Los síndromcs GSS 
c IFF tatnbién tienen una causa genética y 
soti debidos a una mutación cn el gen que 
codifica la proteína Prl?. En este sentido, 
se ha desciito una relación entre mutacio- 
nes y poiimorfismos en los gencs que codi- 
fican la Prl? y la incidencia y periodo de 
incubación de la GSS, la CJD familiar y el 
scrapie de las ovejas. Dentso de una misma 
especie animal, por tanto, existen diferen- 
tes versiones de los genes Prl? que afectan 
a la susceptibilidad a la enfecmedad. En el 
caso del l m u  se ha sugeiido que comenzó 
como un caso de CJD esporádico y se pro- 
pagó por rituales caníbales en algunas tri- 
bus de Papipua Nueva Guinea. Se ha sugeri- 
do también que en condiciones naturales 
existe una cierta barrera entre especies: la 
susceptibilidad a las EET depende de una 
predisposición genética, de la presencia de 
una Forma PrP' sensible a la PrP'. 

?Cuál es el origcn de la EEB?. Hay dos 
hipótesis, y ambas perfectamente posibles. 
Podría haber ocuriido que el prion que 
producc cl scrqie en las ovejas sufriera una 
mutación y se "adaptara" al ganado bo~i-  
no, de manera que el P r P  bovino hiera 
sensible a la nueva variantc mutada del 
PrP' ovino. La otra posibilidad mantiene 
que la enfermedad no liaya pasado de una 
especie animal a otra, sino que se originara 

en el ganado bovino mcdiaiite una muta- 
ción espontánea en un animal en el gen 
Pr1Ic. En ambos casos, el consumo de pien- 
sos fabricados con despojos tanto de ovc- 
jas como de vacas habría favorecido la 
cx~rnsión de la enfermedad. En realidad, 
esta manera de transminr la enfermedad 
recuerda las prácticas canibales de las tri- 
bus de Papua Nucva Guinea y el luiiu. 

?Cuál es el oiigen de la enfermedad 
humana nvCJD?. Además, de las diferentes 
versiones del gene PB', existen distintas 
"cepas" de priones que pueden infectar a 
una misma especie animal. Estas "cepas" se 
diferencian unas de otras por los tiempos de 
incubación necesarios para que se manifies- 
te la enfermcdad y el tipo de lesiones que 
originan en ratones transgénicos. Según este 
tipo de ensayos, las características de las 
"cepas" causantc de la enfermedad nvCJD 
son indistinguibles de las "cepas" causantes 
de la EEB y diferentes de las de la clásica 
CJD. Esto sugiere que el agente causantc de 
la nvCJD es el mismo que el que causa la 
EEB, aunque todavía no existe una eviden- 
cia firme que explique el modo en que los 
humanos se hayan infectado. 

A pesar de todos estos datos, hay que 
recordar que cn la peor de las situaciones 
conocidas (el Reino Unido con una pobla- 
ción superior a 60 millones de habitantes y 
una epidemia de DEB con más de 184.000 
animales sacrificados) se han diagnosticado 
oficialmente 90 casos de la enfermedad 
nvCJD. Es verdad que cl periodo de incu- 
bación de la enfermcdad es muy largo, y 
que incluso se habla de cerca de 100.000 
afectados en las próximas décadas, pero 
hoy en día son miles las personas que mue- 
ren diasiamente por el tabaco, por ejemplo. 
La alartna generalizada solo genera caos. 
Las EET son un nuevo reto pasa la comu- 
nidad científica en este milcnio que ahora 
comicuza. Nuevo reto que requerirá una 
colaboración estrecha e interdisciplinar 
entre neurólogos, patólogos, biólogos 
celulares y moleculares, bioquímicos, epi- 
demiólogos, especialistas en genética, vete- 
rinarios, ... 


