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Importancia

Las encefalopatias espongiformes transmisibles (EET) son enfermedades
neurodegenerativas causadas por priones. Si bien estas infecciones por lo general
permanecen asintomaticas por afios, la enfermedad es siempre progresiva y mortal,
una vez que se han desarrollado los signos clinicos. Las TSE que afectan a los
animales incluyen scrapie (Tembladera, Temblante du mouton, Rida), encefalopatia
espongiforme bovina (EEB, “enfermedad de la vaca loca™), encefalopatia
espongiforme felina (EEF), encefalopatia transmisible del visén (EEV, scrapie del
vison) y enfermedad debilitante crénica (EDC). Si bien algunas enfermedades
causadas por priones a menudo aparecen en una especie 0 en unas pocas especies
relacionadas, otros priones pueden cruzar barreras inter-especies. La EEB tiene un
rango de huésped particularmente amplio. El ganado bovino es el huésped mas
importante para esta enfermedad, pero también se pueden infectar otros rumiantes,
gatos, Iémures y humanos; en los gatos la enfermedad es conocida como
encefalopatia espongiforme felina, y en los humanos es llamada variante de la
enfermedad de Creutzfeldt—Jakob (VECJ). Hay evidencia reciente que sugiere que
las EET también pueden ser causadas por una variante del agente de la EEB. El
descubrimiento de que la EEB puede atravesar barreras inter-especies y que es
zoonotica, ha originado preocupacion sobre todas las EET. Las enfermedades
causadas por priones en el ganado también pueden ocasionar sanciones comerciales.
Por este motivo, muchos paises estan llevando a cabo programas de control o
erradicacion de estas enfermedades. Estados Unidos tiene programas de
erradicacion y de certificacion de rodeos para scrapie (tembladera), un programa de
certificacion para la enfermedad debilitante cronica de cérvidos en cautiverio y un
programa de vigilancia para EEB.

Etiologia

Las EET son causadas por agentes de enfermedades no convencionales. Estos
agentes son resistentes a los tratamientos que normalmente destruyen a las
bacterias, esporas, virus y hongos. Por lo general se cree que son priones, si bien
una minoria sugiere que las EET pueden ser causadas por virinos o retrovirus. Los
priones son proteinas infecciosas que parecen replicarse por conversion de una
proteina celular normal en copias del prion. La proteina celular, denominada PrPc,
se encuentra en la superficie de las neuronas. Las isoformas patogénicas de PrPc se
designan como PrPres. PrP>¢, PRP®E o PrP™E son otros nombres para esta proteina.
Se considera que los priones que causan diferentes enfermedades (por ej., BSE 0
scrapie) son diferentes cepas de PrPres. Se han encontrado variaciones de cepas
adicionales y priones atipicos para algunos agentes, en particular scrapie yEEB.
Entre los priones de scrapie atipicos se incluye el agente Nor98, una cepa que puede
aparecer en ovejas genéticamente resistentes a la scrapie clasica. Entre los agentes
de la EEB conocidos se incluyen el prion ‘clasico' y al menos 2 priones atipicos de
la EEB. Un pridn atipico tiene fragmentos de masa molecular mas altos que el
clasico de la BSE y se denomina ‘Tipo-H’; el otro tiene una menor masa molecular
y se llama ‘Tipo-L’ o encefalopatia espongiforme bovina amiloidotica (BASE,
bovine amyloidotic spongiform encephalopathy). Los priones atipicos de la
EEBpueden representar cepas adicionales o priones de aparicion espontanea.
También puede haber mé&s de una variante del prion de la EDC.

La EEF es causada por el pridn de la EEB; sin embargo, una EET en un gato
doméstico, registrada en 1988, fue causada por un prion diferente al de la BSE. Los
autores sugieren que esta puede haber sido un nuevo tipo de EEF. No se han
registrado otras infecciones con este prion en gatos. Aln no se conoce el origen del
agente EEV, que causa una rara EET en el vison. Si bien esta enfermedad puede
ser causada por ciertas cepas del prién de la scrapie u otro agente, la evidencia
actual sugiere que lo mas probable es que sea causada por un pridn de la EEB,
posiblemente un Tipo-L. Una enfermedad anteriormente denominada “encefalopatia
espongiforme de los rumiantes exoticos” ahora se sabe que es la EEB que también
aparece en otros rumiantes ademas del ganado bovino.
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Especies afectadas

Scrapie
La scrapie afecta a las ovejas, cabrasy las ovejas

‘moufflon’ (salvajes). La forma Nor 98 de scrapie se ha
registrado tanto en ovejas como en cabras. Las ratas,
ratones, hamsteres, monos y algunos otros animales
salvajes y de laboratorio pueden ser infectados
experimentalmente por inoculacion intracerebral u otras
vias parenterales.

Encefalopatia espongiforme bovina

La EEB aparece principalmente en el ganado
bovino. Sin embargo, el rango de huésped de este prién
zoonético es inusualmente amplio comparado con la
mayoria de los priones. Se ha registrado EEB en
rumiantes exoticos de zooldgicos, incluidos el nyala,
kudu, 6rice gacela, orix, antilope eland y el bisonte. Se
han documentado casos a campo en 2 cabras, y se han
registrado infecciones experimentales tanto en ovejas
como en cabras. Dos Iémures en un zooldgico de Francia
se infectaron aparentemente por alimentos
contaminados. Ademas, el agente de la EEB se ha
transmitido experimentalmente a visones, ratones,
monos titi y monos cynomolgus. Los cerdos pueden
infectarse por vias intracraneal, intravenosa e
intraperitoneal, pero ensayos de alimentacion a corto
plazo no produjeron la enfermedad. Los priones de la
EEB también causan EEF en gatos y la variante de la
enfermedad de Creutzfeldt—Jakob en humanos.

Encefalopatia espongiforme felina
Se ha observado EEF en gatos domésticos y gatos
salvajes en cautiverio, incluidos guepardos, pumas,
ocelotes, tigres, leones y gatos dorados asiaticos.

Encefalopatia transmisible del visén

La EEV se ha registrado Unicamente en visones
criados en granjas; sin embargo, las infecciones pueden
establecerse experimentalmente en otras especies. Los
mapaches se infectan con facilidad por inoculacion oral
o parenteral. Otras especies, entre las que se encuentran
los zorrillos rayados, hurones, marta cibelina
americana, fuinas, bovinos, ovinos y caprinos,
hadmsteres y los primates (macaco rhesus, macaco rabon,
mono ardilla) pueden infectarse por inoculacion
intracerebral. Los bovinos, ovinos y caprinos,
hamsteres, mapaches, zorrillos rayados y los monos
ardilla se infectan con relativa facilidad por esta via,
pero el periodo de incubacidn largo en los hurones
sugiere que existe una barrera inter-especie. Los ratones
no transgénicos, no son susceptibles a la TME.

Enfermedad debilitante crénica

Ultima actualizacion: Octubre del 2008

La enfermedad debilitante cronica afecta a cérvidos,
incluidos el ciervo mula, ciervo de cola negra, ciervo
de cola blanca y el alce de las Montafias Rocosas.
Recientemente, se han descrito infecciones tanto en
alces silvestres como aquellos infectados
experimentalmente. Otros cérvidos tales como el ciervo
rojo y el reno/caribi también pueden ser susceptibles;
las proteinas PrPc normales encontradas en estos
animales son muy similares a las proteinas encontradas
en especies afectadas. Actualmente no existe evidencia
de que los priones de la EDC infecten a otros animales
domeésticos ademas de los cérvidos en cautiverio.
Muchas especies no cérvidas, incluidos el ganado
bovino, ovino y caprino, hurones, visones, mapachesy
los monos ardilla, han sido infectados, pero solo por
inoculacion intracerebral directa. Los intentos por
infectar al ganado bovino mediante la alimentacién con
priones han fallado. Los priones de la EDC no se
replican facilmente en la mayoria de los roedores de
laboratorio, si bien los hAmsteres son susceptibles a la
inoculacién intracerebral en cierto grado.

Distribucion geografica

Scrapie (tembladera)

La scrapie se puede encontrar en todo el mundo.
Esta enfermedad se ha registrado en Europa (incluyendo
el Reino Unido), el Medio Oriente, Japon, Canada,
Estados Unidos, Kenia, Sudéafrica, Colombia y partes de
Asia. En muchos paises no se conoce el estatus de
scrapie ya que no tienen programas de vigilancia para
esta enfermedad. Australia y Nueva Zelanda se han
mantenido libres de scrapie. Si bien aparecieron brotes
en estos dos paises, la enfermedad fue erradicada
sacrificando a las ovejas importadas y a sus compafieras
de rebafio inmediatamente después de haber ingresado
al pais.

La forma Nor98 de scrapie se registrd por primera
vez en Noruega en 1998. Desde el 2002, se han
detectado Nor98 y otros agentes atipicos de scrapie en
algunos paises europeos. La Nor98 se diagnostico por
primera vez en ovejas de EE.UU. en marzo de 2007.

Encefalopatia espongiforme bovina
Se han registrado casos de EEB en el ganado

vacuno nativo de la mayoria de los paises europeos,
Canad4, EE.UU., Israel y Japdn. Esta enfermedad se
observé en bovinos importado en Islas Malvinas y
Oman. Algunos paises, tales como Islandia, Australia y
Nueva Zelanda, parecen ser libres de EEB; sin embargo,
la presencia o ausencia de esta enfermedad solo se puede
determinar en paises que tengan los programas
adecuados de vigilancia.
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Recientemente, se han registrado priones atipicos de
EEB en Europa, EE.UU. y Japon.

Encefalopatia espongiforme felina

Se ha encontrado EEF en paises donde ocurre la
EEB vy en animales importados de estos paises. La
mayoria de los casos se han observado en el Reino
Unido. Ademas, se han encontrado unos pocos gatos
domésticos infectados en Noruega, Suiza, Irlanda del
Norte y Liechtenstein, y se han registrado casos de gatos
de zooldgicos infectados en Australia, Irlanda, Franciay
Alemania. La mayoria de los casos en animales de
zooldgico aparecieron en gatos que habian vivido en el
Reino Unido, pero un guepardo habia nacido en Francia
y se cree que otro se infecto en los Paises Bajos.

No se ha documentado EEF en EE.UU. donde se
han registrado solo 3 casos de EEB en el ganado bovino
desde el 2008.

Encefalopatia transmisible del vison
Se registraron varios brotes de EEV en Estados

Unidos entre 1947 y 1985, pero no se han documentado
casos desde entonces. Muchos de los incidentes
ocurrieron en Wisconsin, pero durante varios afios se
vieron afectadas granjas de Minnesota y ldaho. También
se observo EEV en visones criados en granjas en
Canad4, Finlandia, Alemania y la antigua U.R.S.S.

Enfermedad debilitante crénica

La EDC es endémica en EE.UU. y Canada. Esta
enfermedad se registrd por primera vez solo en un érea
limitada que abarcaba el noreste de Colorado, sudoeste
de Nebraska y el sudeste de Wyoming; sin embargo, la
vigilancia reciente sugiere que actualmente se ha
extendido. La EDC ha sido identificada en al menos 14
estados de EE.UU. y 2 provincias de Canada. A partir
del 2008, esta enfermedad se ha encontrado en
poblaciones de ciervos silvestres y alces propagandose
desde el foco original, en Colorado y Wyoming hacia el
este en Nueva York y Virginia Occidental, asi como en
focos definidos en Utah y Nueva México. Esta infeccion
también se ha registrado en manadas de cérvidos en
cautiverio en algunos estados de EE.UU. y provincias de
Canad4, Saskatchewan y Alberta. En algunas
poblaciones silvestres, la EDC aparece en areas
localizadas separadas por grandes distancias, y puede
asociarse con la transmisién por parte de manadas en
cautiverio, animales importados o cotos de animales de
caza. En otras, parece haberse propagado por el
movimiento natural de los cérvidos silvestres.

Se registrd la enfermedad EDC en ciervos y alces
importados en Corea en el 2001 y en las crias de alces
importados en el 2004; no se registraron infecciones en
cérvidos nativos. La limitada vigilancia en Europa no ha
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revelado evidencias de esta enfermedad hasta la fecha.
Se desconoce si la EDC se ha exportado hacia otros paises.

Transmision

Todas las EET se adquieren principalmente por
ingestion. Los priones aparecen principalmente en el
sistema nervioso central (SNC), pero también se pueden
encontrar agentes en tejidos linfaticos u otros 6rganos.
Los animales se infectan con el agente de EEB o EEF
cuando ingieren tejidos contaminados de animales
infectados. El scrapie y la EDC pueden propagarse
horizontalmente entre animales y/o contraerse del
ambiente. Los animales portan los priones de por vida, y
pueden transmitir el agente incluso siendo
asintomaticos. La coccidn o el procesamiento de un
tejido infectado no aseguran su uso para el consumo.

La EEB se registrd por primera vez en los afios 80,
cuando ocasiond una epidemia explosiva entre el ganado
bovino en el Reino Unido. Los origenes de esta
enfermedad son desconocidos, pero este brote ocurrié
cuando los priones fueron amplificados, al reciclar los
tejidos de bovinos infectados, para hacer suplementos
alimentarios. Los animales jévenes pueden ser
particularmente susceptibles a la infeccién; algunos
estudios sugieren que la mayoria del ganado bovino se
infecta con EEB durante los 6 primeros meses de vida.
Los riesgos de transmision a partir de varios tejidos
bovinos aln no estan comprendidos del todo; sin
embargo, las mayores concentraciones de priones
aparecen en el cerebro, médula espinal, retinay el
ileon. En el ganado bovino, los priones de BSE pueden
acumularse en el cerebro a los 24 meses pos- infeccidn.
También se han encontrado pequefias cantidades del
agente de la BSE en los ganglios raquideos, trigémino,
y torécicos, el sistema nervioso periférico, glandulas
suprarrenales, amigdalas y la médula 6sea,
particularmente en las Gltimas etapas de la enfermedad.
No se ha encontrado EEB en los musculos; sin
embargo, la carne podria contaminarse con tejidos del
SNC durante la faena o el procesamiento. La evidencia
epidemioldgica y los estudios de transmision sugieren
que la EEB no se transmite por la leche, el semen o
embriones. No hay evidencia, o hay poca, de que la EEB
se transmita horizontalmente entre el ganado bovino,
pero las crias de los animales infectados tienen un alto
riesgo de desarrollar esta enfermedad. El prién de la
EEB parece transmitirse a los gatos cuando ingieren
tejidos bovinos contaminados. No se ha registrado la
transmision horizontal entre gatos. Se han detectado
priones de EEF en el SNC y laretina, y, en cierta
medida, en el sistema nervioso periférico, algunos
organos linfaticos, rifiones y la glandula suprarrenal.
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Aparecen brotes de EEV cuando el vison ingiere
priones de tejidos contaminados en su alimento. No se
ha descartado la transmisién horizontal por canibalismo
u otros medios, pero parece ser rara. En al menos un
brote, los gatitos que compartian una jaula con su madre
no se infectaron. Se han registrado priones de EEF en
los ganglios linfaticos mesentéricos, bazo, timo,
rifiones, higado, intestinosy las glandulas salivales en
visones infectados experimentalmente que tenian
priones en el SNC. No se sabe si la EEF se transmite
verticalmente, y los visones nacidos durante un brote no
mostraron signos de enfermedad al afio siguiente.

El scrapie, por el contrario, se propaga entre
animales por contacto. La mayoria de las ovejas se
infectan con priones de scrapie, via materna. En las
hembras infectadas, genéticamente susceptibles, se
pueden encontrar priones de scrapie en el tracto
reproductivo, tales como la placenta, durante la prefiez.
Es posible la transmision vertical por via intrauterina,
pero la evidencia actual sugiere que la mayoria de los
animales se infectan al lamer o ingerir membranas y
fluidos fetales inmediatamente después de la paricion.
En sistemas de confinamiento, la enfermedad también
se puede propagar a las crias de las ovejas no infectadas.
Las hembras adultas no infectadas pueden infectarse por
esta via, si bien son mas resistentes. La transmision puede
ocurrir por contacto directo entre ovejas. El agente de la
scrapie se ha detectado en el sistema nervioso,
glandulas salivales, amigdalas, ganglios linfaticos,
membranas nictitantes, bazo, ileon distal, colon
proximal y los musculos. Los fomites contaminados,
como los cuchillos podrian teéricamente propagar los
priones de scrapie; algunos animales se infectaron con
una vacuna contaminada. La transmision de scrapie no
se ha estudiado de manera exhaustiva en cabras; sin
embargo, la mayoria de las cabras infectadas tienen
antecedentes de contacto con ovejas, y probablemente se
infecten por contacto con la placenta o secreciones nasales.

La EDC también se propaga horizontalmente, en
cérvidos se relaciona con la presencia de priones de la
EDC en los tejidos linfaticos tales como las amigdalas.
El alce, que tiene relativamente poca cantidad de priones
en estos tejidos, transmite la EDC con menos eficiencia
que el ciervo. En los ciervos se sabe que los priones de
CWD aparecen en la saliva y la sangre; pueden
transmitirse experimentalmente entre animales por la
inoculacidn oral de saliva, asi como por transfusion de
sangre. Se desconoce si los priones de CWD pueden
eliminarse en leche, orina o heces. Los priones también
se han detectado en los musculos esqueléticos del ciervo
y en el masculo cardiaco del ciervo de cola blancay el
alce. La presencia de priones en la sangre sugiere que no
se debe considerar libre de priones ningun tejido de
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cérvidos infectados. La transmisidon vertical de la EDC
puede ser posible, pero no se ha documentado, y no
parece ser una via principal de propagacion.

Algunos priones pueden persistir por varios afios en
el ambiente; la EDC y posiblemente el scrapie pueden
adquirirse por este medio. Se han registrado casos de
EDC luego de la exposicion a cadaveres infectados en
descomposicion en pastizales, por el término de 2 afios
aproximadamente. También se registr6 infectividad en
pastizales 2 afios despues de que se retiraran los ciervos
con EDC. Es polémica, la importancia de la
contaminacion ambiental en relacion al scrapie. Un
informe reciente sugiere que el agente del scrapie
persistié, en un granero de ovejas en Islandia por 16
afios. Este prion también se ha aislado de una muestra de
tierra contaminada experimentalmente luego de 3 afos.
Las fuentes provenientes del ambiente, no son probables
para la EEV; esta enfermedad no parece resurgir
durante los afios subsiguientes, en la misma granja. No
se ha registrado contagio de EEB o EEF por el ambiente.

Transmisién zoonética

En los humanos, la variante de la enfermedad de
Creutzfeldt-Jakob a menudo resulta de la ingestion de
priones de BSE, pero también son posibles vias de
transmision iatrogénicas. Se ha registrado una probable
transmision entre humanos en varios pacientes que
recibieron transfusiones de sangre de individuos
infectados asintomaticamente. También son posibles
otras vias iatrogénicas, incluida la transmisién por
trasplantes o por equipos contaminados durante cirugias.
La transmision de persona a persona no sucede durante
el contacto casual.

Periodo de incubacion

Todas las encefalopatias espongiformes
transmisibles tienen periodos de incubacidn de meses o
afios. El periodo de incubacion es de 2 a 8 afios para la
EEB en el ganado bovino y de 2 a 5 afios para la scrapie
en las ovejas. Se estima que el periodo de incubacién
para la EEF en guepardos es de 4,5 a 8 afios. El periodo
de incubacién en los gatos domésticos no se ha
determinado; sin embargo, todos los infectados con EEF
han tenido al menos 2 afios de edad, y la mayoria tenia
entre 4 y 9 afios. El periodo de incubacion minimo para
la EDC es aproximadamente de 16 meses, y en
promedio es probablemente de 2 a 4 afios. El periodo de
incubacion para la EEV en visones criados en granjas es
de 6 a 12 meses.

Signos clinicos

Las encefalopatias espongiformes transmisibles s
con frecuencia presentan un comienzo insidiosos y
tienden a progresar lentamente. En la mayoria de estas
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enfermedades, los signos clinicos principalmente
comprometen al sistema nervioso central; sin embargo,
en la EED, la degeneracion también es un signo
prominente. Una vez que el animal se vuelve
sintomatico, estas enfermedades son implacablemente
progresivas y mortales.

Scrapie

Los signos de scrapie son variables en las ovejas, y
pueden verse influenciados por la cepa del prién vy el
genotipo y/o la raza del animal. Los primeros signos son
por lo general de comportamiento. Las ovejas afectadas
tienden a separarse del rebafio y sobresalen o lideran
cuando se traslada el rebafio. A medida que la
enfermedad progresa, los animales se vuelven
hiperexcitables y dan pasos largos o saltos inusuales y/o
tienen una mirada fija, con la cabeza erguida. Otros
signos clinicos pueden incluir ataxia, falta de
coordinacion, ceguera, temblor o convulsiones cuando
son manipulados. Es comun un prurito intenso que
puede llevar a refregarse, rascarse o morderse. El
rascado del dorso o la presion sobre la base de la cola
puede causar un mordisqueo reflejo caracteristico,
debido al prurito. La pérdida de la condicién corporal es
comun en las etapas iniciales, y luego se puede observar
pérdida de peso o emaciacion, en las etapas terminales.
El vellén aparece seco y quebradizo. También pueden
cambiar los habitos de tomar agua y orinar: los animales
afectados beben pequefias cantidades de agua con méas
frecuencia. La mayoria de los animales mueren 2 a 6
semanas después del comienzo de los sintomas, pero las
muertes pueden ocurrir 6 meses después.

En ovejas con la variante Nor98, parece que los
principales sintomas son, falta de coordinacién y ataxia.
El prurito parece ser minimo o poco comun, si bien se ha
visto en algunos animales. También en algunos
animales, se ha registrado pérdida de la condicion
corporal, ansiedad, temblores, respuestas de amenaza
anormales y/o un estado mental apagado. Se han
encontrado algunos casos de scrapie atipica mediante la
vigilancia de rutina durante la faena de rebafios
aparentemente sanos.

Se han observado signos clinicos variables en cabras
con scrapie. En un caso, los nicos signos han sido
apatia, pérdida de peso y cese prematuro de la lactancia.
Los signos también pueden asemejarse a la scrapie en
las ovejas, con cambios de conducta tales como
irritabilidad y pérdida de la curiosidad, asi como
hiperestesia, falta de coordinacién, anormalidades de
postura, estado de alerta inusual, inquietud, temblores,
rechinado de los dientes, salivacion, dafio de la vision o
reflujo de contenido ruminal. Se ha registrado que
algunas cabras, dan patean y bajan la cabeza como si las
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molestaran moscas inexistentes. En las Gltimas etapas,
los animales pueden parecer mareados y tienen
dificultad para incorporarse. El prurito es menos comun
en cabras que en ovejas; si aparece, es tipicamente
menos intenso y con frecuencia se localiza en la base del
rabo o en la cruz. Como en las ovejas, la enfermedad es
progresiva, con postracién y muerte de 1 a 6 meses,
luego del comienzo de los primeros signos.

Encefalopatia espongiforme bovina

Los signos de la EEB son a menudo insidiosos y
pueden incluir una marcha anormal (en particular,
ataxia en los cuartos traseros), hiper respuesta a
estimulos, temblores y cambios en la conducta, agresion,
nerviosismo o aprension, cambios en el temperamento e
incluso ataques de panico. La combinacidn entre
cambios de conducta, hiper reaccidn a los estimulos y
las anormalidades en la marcha sugieren la presencia de
EEB, pero algunos animales solo exhiben una categoria
de signos neuroldgicos. En un estudio, se observé una
marcha modificada en la que, las patas se movian en
pares laterales, en un 25% del ganado bovino; lo cual
pudo ser indicativo de la enfermedad. Generalmente, no
se observa prurito intenso, pero algunos animales
pueden lamerse o rascarse con persistencia. Los signos
no especificos incluyen pérdida de la condicion corporal,
pérdida de peso, rechinar de dientes (posiblemente
debido a un dolor visceral o una enfermedad neuroldgica) y
disminucion en la produccién de leche. También se han
registrado disminucion de la rumia, bradicardia y ritmo
cardiaco alterado. En general, los signos clinicos
empeoran gradualmente, desde unas semanas a 6 meses,
pero pocos casos pueden ser agudos y progresar con
rapidez. La enfermedad neuroldgica con comienzo
agudo y répido parece ser particularmente comin en los
rumiantes exaéticos de los zooldgicos. Las etapas terminales
se caracterizan por postracion, coma y muerte.

Se conoce poco acerca de las caracteristicas de la
EEB en bovinos. Si bien se ha registrado enfermedad
neuroldgica, muy pocos casos han sufrido la
combinacion clasica de disturbios de conducta, signos
sensoriales y anormalidades en la marcha. Se han
encontrado cepas atipicas en el ganado bovino
asintomatico durante la vigilancia de rutina.

Varios signos neuroldgicos en ovejas infectadas
experimentalmente, han sido registrados. En un estudio,
las ovejas de Cheviot desarrollaron principalmente
ataxia con minimo prurito, y murieron en pocos dias o
hasta en una semana. En razas francesas nativas, los
signos clinicos fueron ataxiay prurito intenso con
pérdida del vell6n. Estos animales se deterioraron
lentamente y murieron en aproximadamente 3 meses.
Los Unicos casos de EEB en cabras infectadas
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naturalmente fueron descubiertos durante una vigilancia
de rutina durante la faena.

Encefalopatia espongiforme felina
En los gatos domésticos, con EEF, los primeros

signos son usualmente cambios de conducta tales como
una agresividad no caracteristica o timidez y
ocultamiento inusual. También son caracteristicas la
ataxia y anormalidades en la marcha, estos defectos
afectan en primer lugar a las patas traseras. Los gatos
afectados por lo general muestran poco sentido de las
distancias. Algunos gatos desarrollan un andar
hipermétrico, rdpido y gacho. Es comdn la hiperestesia,
en particular cuando los gatos son estimulados con un
sonido o al tocarlos. Algunos pueden tener una
inclinacion anormal de la cabeza, desarrollar temblores,
mirar con expresion ausente o dar vueltas en circulos.
También se ha observado: salivacion excesiva,
disminucién del acicalado, polifagia, polidipsia'y
pupilas dilatadas. En las etapas terminales de la
enfermedad, es comin la somnolencia y pueden aparecer
convulsiones. Se han registrado signos clinicos similares
en gatos de zooldgicos. La muerte ocurre después de 3 a
8 semanas en los gatos domésticos, y 8 a 10 semanas en
los guepardos.

Encefalopatia transmisible del visén

Los primeros signos clinicos de la EEV pueden ser
sutiles, incluyendo dificultad para comer y tragar, y
cambios en el comportamiento normal del acicalado.
Los visones afectados por lo general ensucian el nido o
desparraman las heces en su jaula. Después, los animales
se pueden volver hiper excitables y morder
compulsivamente. Los visones afectados llevan la cola
arqueada por encima de sus espaldas, como las ardillas.
También se pueden observar falta de coordinacion,
marcha en circulos, mandibulas apretadas y
automutilacién (en especial de la cola). Cuando la
muerte es inminente, el visén tiende a la somnolencia y
no responde; puede haber convulsiones pero no son
comunes. Una vez que aparecen los signos clinicos, la
EEV es siempre progresiva y mortal. La muerte por lo
general tiene lugar entre 2 y 8 semanas.

En un experimento, visones inoculados oralmente
con el agente de la EEB clasica desarrollaron una
enfermedad neurologica mortal que se asemejaba a la
EEV; sin embargo, los animales se volvieron
inusualmente ddciles, mas que agresivos.

Los mapaches que son inoculados
experimentalmente con priones de la EEV desarrollan
signos neuroldgicos, como letargo, respuestas
anormales a los estimulos externos, conducta alterada y
falta de coordinacidn.

Ultima actualizacion: Octubre del 2008

Enfermedad debilitante crénica

Algunos ciervos con EDC subclinica o con los
primeros sintomas pueden morir stbitamente luego de la
manipulacion; sin embargo, los cérvidos tipicamente
tienen pérdida de peso progresiva, lasitud y cambios de
conducta que progresan durante varias semanas a meses,
y muchos animales presentan una emaciacion grave
antes de morir. Se pueden observar ataxia, temblores de
cabeza, rechinar de los dientes, caminan de forma
repetida por el perimetro de encierro, hiper
excitabilidad cuando son manipulados u otros signos
neuroldgicos; estos signos y los cambios de conducta
son en general sutiles, en especial en el alce. En algunos
animales, la dificultad para tragar puede ocasionar
salivacién excesiva. También se han registrado
dilatacion esofégica y reflujo, asi como neumonia por
aspiracion. Los animales afectados pueden llevar la
cabeza gacha y tener una mirada fija, en especial en las
Gltimas etapas de la enfermedad, esto puede alternar con
una alerta mas normal. Otros signos tardios incluyen
polidipsia, poliuria y sincope. No se ha registrado
prurito en los cérvidos; sin embargo, el pelaje puede ser
&spero y seco, con retencion irregular del pelaje de
invierno, en verano. La mayoria de los animales
afectados mueren en unos pocos meses, si bien algunos
viven hasta un afio o mas. En ocasiones, la enfermedad
puede durar solo unos pocos dias, en especial en el alce.
No se conoce si el alce americano se enferma.

Lesiones Post mortem i Haga clic para ver

las imagenes

No existen lesiones importantes patognomaonicas
para las EET, si bien se pueden observar lesiones
inespecificas. Es muy comun el desgaste de la carcasa
en cérvidos con CWD. Esta enfermedad también puede
ocasionar un pelaje aspero y seco, con retencion
irregular del pelaje de invierno en verano, megaestfago
y bronconeumonia por aspiracion. Los contenidos del
rumen son a menudo acuosos, y pueden ser espumosos o
contener cantidades incrementadas de arena y grava. En
algunos cérvidos, se pueden encontrar Glceras omasales
0 abomasales. La orina esta diluida en los animales que
tienen acceso al agua, pero algunos cérvidos silvestres
estan deshidratados. Algunas carcasas pueden estar en
buenas condiciones, en particular en las primeras etapas
de la enfermedad. También se observa pérdida de peso,
pérdida de la condicion corporal o emaciacién en otras EET.

Las lesiones histopatolégicas tipicas se
circunscriben a la SNC. Las lesiones de EET son, por lo
general pero no siempre, bilaterales y simétricas. Las
vacuolas neuronales y los cambios espongiformes no
inflamatorios de la materia gris, son patognomonicos. Se
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puede observar astrocitosis en el SNC de animales con
scrapie, EDC o EEV, pero no con EEB. Aparecen placas
amiloideas en la scrapie, pero no se observan en la EEV
ni en la EEF. Si bien estas placas no son tipicas de la
EEB clasica, pueden detectarse en animales con la
forma-L atipica. En los cérvidos, la presencia de placas
amiloideas varia con la especie: estas lesiones son
bastante comunes en los ciervos, pero es necesaria la
tincion inmunohistoquimica para demostrar la presencia,
en el ciervo.

Morbilidad y mortalidad

Las EET son enfermedades de animales adultos. La
EEB a menudo se observa en el ganado bovino de 4 a
5afios de edad, en especial las vacas lecheras. La
mayoria de los casos de la EDC en cérvidos en
cautiverio, aparece entre las edades de 2 a 7 afios. La
scrapie es rara en las ovejas de menos de 1 afio, y no se
ha registrado la EDC en cérvidos de menos de 16 meses
de edad.

El genotipo del animal influye en la aparicion y
gravedad de algunas EET. Esto es especialmente sabido
en las ovejas, donde la susceptibilidad o resistencia a la
forma clasica de scrapie se asocia con polimorfismos en
el gen PrP en los codones 136, 154 y 171. Las ovejas
con genotipo ARR/ARR en estas regiones son alta o
completamente resistentes a la scrapie clésica, mientras
que las ovejas con genotipo VRQ/VRQ son las mas
susceptibles. Los genotipos restantes tienen una
susceptibilidad intermedia. Las ovejas con genotipos
resistentes desarrollan la enfermedad clinica después de
largos periodos de incubacién, o no la desarrollan. El
genotipo también influye en la transmision, en ovejas.
Un feto genéticamente resistente suprime la aparicion de
priones en la placenta de una hembra infectada,
susceptible a la scrapie. Las hembras con genotipos
resistentes no producen placentas con scrapie positiva,
independientemente del genotipo del feto. Una scrapie
atipica también esta influida por el genotipo; sin
embargo, puede aparecer en ovejas resistentes a la
scrapie clasica. El genotipo puede afectar la
susceptibilidad de scrapie en las cabras, pero su
influencia no se comprende del todo. La genética
también puede influir en cierta medida en la
susceptibilidad y/o duracion del periodo de incubacion
de la EEC, pero, aparentemente, no hay ningun genotipo
de cérvidos completamente resistente a esta enfermedad.
La tasa de letalidad para todas las EET es de 100%; la
enfermedad siempre es mortal en un animal, una vez que
aparecen los signos clinicos. El indice de casos mortales
de rebafios por las EET contagiosos (scrapie y CWD) es
variable. Tipicamente, el indice anual de casos mortales
de scrapie en un rebafio infectado es del 3 al 5%; sin
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embargo, hasta un 20% de los animales en rebafios
gravemente afectados puede morir cada afio. En hatos
recientemente infectados de cérvidos criados en granjas,
la prevalencia de la EDC puede ser menor al 1%. Sin
embargo, una vez que esta enfermedad se ha establecido,
el 50% del hato o méas con frecuencia se infecta, y en
algunos casos, la incidencia puede alcanzar el 100%. En
general, sélo un cérvido de un hato muestra signos de la
EDC en algin momento. El indice de casos mortales de
hatos para otras EET, que son transmitidas por priones
en el alimento, varia con la exposicion. En los paises
con epidemias graves de EEB, varias cabezas se ven
afectadas en un rodeo. Durante el pico de la epidemia en
el Reino Unido, la incidencia anual de la EEB en rodeos
afectados fue de aproximadamente un 2 6 3%. En los
paises levemente afectados, esta enfermedad puede ser
esporadica, con algunos casos aislados detectados en un
rodeo. La EEV es la mas rara de las EET, y s6lo se ha
visto en el vison criado en granjas. En EE.UU., se registraron
brotes de esta enfermedad (afectando una o varias
granjas) en 1947, 1961, 1963 y 1985. Hasta un 60 6 90%
de los visones de una granja puede morir; en un brote, el
indice de mortalidad en el visén adulto fue del 100%.

La frecuencia con que una EET aparece en la
poblacion varia con el pais, la especie y la enfermedad.
La prevalencia de scrapie es baja en las ovejas de
EE.UU.: en el 2002-2003, en la vigilancia durante la
faena se calculé que la prevalencia general fue de
0,20% en las ovejas maduras; la mayoria de los casos
aparecieron en las ovejas de cara negra. La scrapie es
rara en cabras, solo se registraron casos esporadicos en
todo el mundo. La prevalencia de la EDC en el ciervo
silvestre y el alce es variable. En algunos estados, esta
enfermedad no aparece u ocurre en menos del 0,1% de
los ciervos silvestres; en otros, puede ser mucho mas
alto, con focos de hasta un 30%. La EDC es menos
comun en el alce silvestre que en el ciervo, y la
prevalencia en esta especie es a menudo menor al 1%.
Se desconoce la incidencia en el alce americano; sin
embargo, este tiende a ser solitario, lo que reduce el
riesgo de transmision, y la EDC es muy poco frecuente.
Mas del 97% de los casos encontrados durante la
vigilancia del alce y el ciervo silvestre fueron asintomaticos.

Se han registrado epidemias de EEB, en varios
paises europeos. El primer brote ocurrid en el Reino
Unido, donde se han confirmado mas de 180.000 casos
desde los afios 80. La epidemia en el Reino Unido llegé
a su pico en 1992, con casi 1.000 casos nuevos
confirmados cada semana. Como resultado de las
medidas de control (en especial restricciones sobre los
alimentos), la incidencia declind aproximadamente a
solo 5 a 10 nuevos casos por semana, en el 2004. El pico
de la curva de la epidemia tuvo lugar mas tarde en los
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paises donde las prohibiciones en los alimentos se
establecieron recientemente. Mediante una vigilancia
focalizada, se han diagnosticado 15 casos de EEB en
ganado bovino nativo, en Canada. Se han registrado solo
3 casos de EEB en EE.UU. Ocurrid un caso en un
animal importado de Canada. Otros dos casos se
observaron en el ganado bovino nativo, uno causado por
la forma-H de la EEB atipica. Actualmente, se conoce
poco acerca de la incidencia de la EEB atipica en el
ganado bovino. La cantidad de casos de EEF en gatos se
equipara a los brotes de EEB en el ganado bovino, y ha
declinado a medida que se ha controlado la EEB. A
partir de octubre del 2008, se ha diagnosticado cerca de
cien casos de EEF en gatos domésticos en todo el
mundo, la mayoria en el Reino Unido. Se han
confirmado veintidés casos de EEF en gatos de
zoolbgicos; el caso mas reciente fue en el 2007.

Diagnadstico

Clinico
Se debe sospechar de la presencia de EET en

animales que desarrollan enfermedades cronicas
progresivas, neuroldgicas mortales. Si se observa una
combinacion de cambios de conducta, hiper reaccién a
los estimulos y anormalidades en la marcha, hay altas
probabilidades de que exista EEB en el ganado bovino;
sin embargo, esta combinacién clasica no aparece en
todos los animales. Los cambios de conducta y la ataxia
son los sintomas mas comunes en los gatos con EEF. El
prurito incrementa el diagnéstico de scrapie en ovejas y
cabras, pero la ausencia de prurito, no la descarta. La
EEB también puede ser una posibilidad en cabras y
ovejas con signos neurolégicos. Se debe sospechar la
presencia de la enfermedad debilitante cronica en
cérvidos mayores de 16 meses que han perdido peso o
evidencian desgaste cronico, comportamiento inusual,
signos neuroldgicos, salivacion excesiva,
poliuria/polidipsia, signos de neumonia por aspiracion
y/o retencién inusual del pelaje de invierno.

Diagnéstico diferencial
Se deben descartar otras enfermedades causadas por
infecciones bacterianas, virales o parasitarias, asi como
también enfermedades nutricionales, intoxicaciones,
neoplasia y trauma. Los diferenciales especificos varian
segun la especie.

Analisis de laboratorio

Las EET a menudo se diagnostican detectando
priones en el SNC y/u otros tejidos. Se pueden encontrar
acumulaciones de priones en tejidos no fijados mediante
inmunotransferencia (Western blotting), y en tejidos
fijados, por inmunohistoquimica. Para la EEB, scrapie y
EDC, se encuentran disponibles varias pruebas de

Ultima actualizacion: Octubre del 2008

diagnostico rapidas basadas en ELISA o
inmunotransferencia automatizada. Las pruebas rapidas
permiten evaluar mayores cantidades de muestras y a
menudo se utilizan en la vigilancia y pruebas de faena.
Las muestras positivas en las pruebas rapidas se
confirman con ensayos mas especificos tales como
inmunohistoquimica o inmunotransferencia. También se
pueden diagnosticar EEB o scrapie buscando fibrillas de
priones llamadas fibrillas asociadas con scrapie (SAF)
con el microscopio electronico en extractos de cerebro;
sin embargo, esta prueba tiene baja sensibilidad.
Algunas pruebas de diagndstico pueden no detectar EEB
0 priones de scrapie.

El examen histologico del cerebro también es (til
para el diagndstico, pero algunos animales sufren pocos
0 ningln cambio espongiforme, en las primeras etapas.
La inoculacidn en animales puede usarse para detectar
priones en circunstancias especiales, pero esta técnica es
prolongada y de trabajo intensivo, por lo tanto, es poco
utilizada. La serologia no es Util para el diagndstico, ya
que no se producen anticuerpos contra priones.

Toma de muestras

Antes de tomar o de enviar muestras de animales
sospechosos de padecer una enfermedad exoética, es
necesario ponerse en contacto con las autoridades
correspondientes. Las muestras solamente deberan
ser enviadas bajo condiciones de seguridad y a
laboratorios autorizados para prevenir la
propagacion de la enfermedad. Se ha asociado una
encefalopatia humana mortal con la EEB; las
muestras deben tomarse y manipularse con todas las
precauciones apropiadas. Actualmente no existen
indicaciones de que las EET sean zoonéticas; sin
embargo, lo mismo se debe tener precaucion con
todos los tejidos contaminados con priones.

Las EET por lo general se diagnostican después de
la muerte del animal. Durante la necropsia, se debe
seguir un enfoque neuropatoldgico estandar para
descartar otras causas de la enfermedad. Las muestras
cerebrales deben tomarse tan pronto se pueda, después
de la muerte, y se deben recoger tejidos fijados en
formol y no (frescos). En algunos animales, se puede
enviar la cabeza completa. Cuando una enfermedad es
endémica, a veces se realiza vigilancia utilizando
muestras del romboencéfalo, tomadas a través del
foramen magnum.

En algunas especies también se recogen los tejidos
extraneurales. En las ovejas, las muestras del bazo y de
una variedad de ganglios linfaticos se deben enviar al
laboratorio sin conservantes. En el ciervo, los priones
pueden encontrarse en las amigdalas y los ganglios
linfaticos retrofaringeos antes de que se acumulen en el
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cerebro y antes de que aparezcan los signos clinicos. En
el alce, se deben evaluar las muestras del cerebro (6bex)
y del tejido linfatico. Aproximadamente entre un 10 y un
15% de los alces que tienen priones en el cerebro no los
tienen en los tejidos linfaticos, esto ocurre en menos del
1% de los ciervos. En visones infectados
experimentalmente se han registrado priones en los
ganglios linfaticos mesentéricos, bazo, timo, rifiones,
higado, intestinos y glandulas salivales, pero
Unicamente después de que se detectaron priones en el
cerebro. Los tejidos frescos deben conservarse en frioy
enviarse al laboratorio de inmediato en hielo himedo o
bolsas de gel refrigerante. Las muestras fijadas no deben
ser congeladas.

Las pruebas en animales vivos estan disponibles
solo para scrapie y la enfermedad debilitante cronica. En
el scrapie clésico, algunas veces se pueden encontrar
priones en los tejidos linfaticos periféricos antes de que
aparezcan en el cerebro, pero esto no es constante. La
prueba del tercer parpado se utiliza para diagnosticar
scrapie en algunos paises, como EE.UU. Esta prueba
detecta priones en la membrana nictitante por
inmunohistoquimica. En algunos paises se utilizan
pruebas similares usando biopsias de las amigdalas. La
deteccion de priones en la placenta puede ayudar en la
vigilancia de la enfermedad en algunos rebafios de
ovejas. La enfermedad debilitante cronica se puede
diagnosticar en animales vivos, en particular en ciervos,
con biopsias de las amigdalas. Las biopsias linfaticas
son menos Utiles en el alce ya que tiene s6lo pequefias
cantidades de priones en estos tejidos. Las pruebas ante
mortem no detectan priones en todos los animales
infectados. La necesidad de anestesia y de un
procedimiento invasivo también limita la utilidad de
estas pruebas.

Las técnicas para detectar priones son relativamente
insensibles en comparacion con ensayos para otros tipos
de patogenos; por ejemplo, los priones de la EEB por lo
general no pueden ser detectados en el cerebro hasta 3 a
6 meses, previo a la aparicion de la enfermedad.

Medidas recomendadas ante la
sospecha de una encefalopatia
espongiforme transmisible

Notificacion a las autoridades

Las encefalopatias espongiformes transmisibles
deben notificarse ante la Organizacion Mundial de
Sanidad Animal (OIE, por sus siglas en francés). Los

Ultima actualizacion: Octubre del 2008
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requisitos para la notificacion de la enfermedad a las
naciones miembro de la OIE y las pautas de
importacion/exportacion pueden consultarse en el
Cadigo Sanitario para los Animales Terrestres de la OIE
[http://www.oie.int/esp/normes/mcode/es_sommaire.htm
]. Los veterinarios que detecten un caso de encefalopatia
espongiforme transmisible, deben seguir las pautas
nacionales y/o locales para la notificacién y las pruebas de
diagndstico correspondientes.

Control

No hay vacuna ni tratamiento para ninguna
encefalopatia espongiforme transmisible. Las EEB, EEF
y EEV pueden prevenirse, suprimiendo la alimentacion
de las especies susceptibles, con tejidos que pueden
contener priones. Se deben evitar esto alimentos por
completo, ya que al cocinarlos o procesarlos no se
inactivan estos agentes en su totalidad. La prohibicién
del uso de tejidos de rumiantes (o de mamiferos), en la
alimentacion de los rumiantes ha reducido
significativamente la cantidad de casos nuevos de EEB y
controlado la epidemia en el ganado bovino. La
vigilancia y el seguimiento de los animales infectados
con EEB también reducen la incidencia de la enfermedad.
Los paises pueden colocar restricciones comerciales a la
importacion de animales vivos y ciertas proteinas de
rumiantes, desde las naciones afectadas con BSE.

Las enfermedades que se propagan horizontalmente,
tal como el scrapie y la EDC, requieren métodos
adicionales de control. El riesgo de introducir estas
enfermedades puede reducirse, manteniendo rebafios
cerrados 0 minimizando la adquisicién de ganado del
exterior. Si se deben agregar animales de remplazo,
estos deberian provenir de rebafios, que no estan
infectados. Los animales de rebafios certificados con
scrapie 0 EDC son examinados periédicamente. Si se
encuentra la enfermedad, el rebafio se pone en
cuarentena, y se desarrolla un plan de control al mismo.
En algunos casos, se debe despoblar el rebafio. A
menudo se utiliza el genotipado para reducir la
incidencia de la forma clasica de scrapie. Las ovejas
genéticamente susceptibles son separadas de los rebafios
infectados, y se seleccionan las de raza genéticamente
resistente. En particular, el uso de carneros resistentes
puede disminuir o eliminar la excrecién de priones en
hembras infectadas, genéticamente susceptibles durante
la paricién. Ademas, las membranas fetales y la placenta
deben retirarse inmediatamente después de que la oveja
haya parido, y se debe cambiar la cama entre una
paricion y otra.

Controlar la EDC en cérvidos silvestres es muy
dificil. Algunos estados han sacrificado a sus rebafios a
fin de reducir la densidad de poblacion y disminuir la

Pagina 9 de 19


http://www.oie.int/esp/normes/mcode/es_sommaire.htm
http://www.oie.int/esp/normes/mcode/es_sommaire.htm

Encefalopatias espongiformes transmisibles

propagacién de la enfermedad. Los programas de
eliminacién, podrian erradicar la EDC de un area
limitada si fue introducida recientemente. Debe evitarse
el contacto de los cérvidos en cautiverio infectados con
los cérvidos silvestres. Muchos estados y provincias
tienen restricciones sobre el transporte de tejidos de
cérvidos cazados por cazadores en areas endémicas de
la EDC.

Es dificil descontaminar los tejidos, superficies y
ambientes contaminados con priones. Estos agentes son
altamente resistentes a la mayoria de los desinfectantes
(incluido el formol), calor, radiacion ultravioleta y la
radiacién ionizante, en especial cuando estan protegidos
en material organico o preservados con fijadores de
aldehido, o cuando el titulo del prién es alto. Los priones
se pueden ligar firmemente a algunas superficies,
incluido el acero inoxidable y el pléstico, sin perder la
infectividad. Los priones ligados al metal parecen ser
muy resistentes a la descontaminacidn, se han publicado
pocas técnicas de descontaminacidn efectivas
Tradicionalmente, se ha recomendado una solucion de
hidroxido de sodio 1-2 N o una solucién de hipoclorito
de sodio con un 2% de cloro para los equipos y las
superficies. Las superficies deben tratarse por méas de 1
hora a 20 °C. Se recomienda desinfectar los equipos
durante la noche. La limpieza previa a la desinfeccion
remueve material organico que podria proteger a los
priones. Recientemente, se ha demostrado que existen
tratamientos mas suaves que también inactivan a los
priones de scrapie. Entre ellos se incluyen desinfectantes
fenolicos, un limpiador alcalino (KOK con detergentes)
y un limpiador enzimatico combinado con perdxido de
hidrégeno vaporizado. El limpiador alcalino y el
desinfectante fendlico también probaron ser efectivos
contra los priones de la EEB. Estos desinfectantes
pueden ser Utiles para elementos que no toleran
procedimientos de descontaminacion mas fuertes. La
inactivacion fisica de priones puede realizarse por
esterilizacion en autoclave para materiales porosos a
134-138 °C por 18 minutos a 2kg/cm?. La esterilizacion
en autoclave de los elementos con agua es mas efectiva
que la en autoclave sin inmersion. El calor seco es
menos efectivo, los priones de scrapie adaptados a los
hamsteres pueden sobrevivir al calor seco a
temperaturas de hasta 360 °C por una hora. Una
combinacion de descontaminacion quimica y fisica
puede ser méas efectiva que cualquiera de estos
procedimientos por separado; se debe realizar primero la
desinfeccion quimica y luego, enjuagar los elementos y
aplicar la esterilizacion en autoclave. La evidencia
anecdatica sugiere que es muy dificil descontaminar las
instalaciones contaminadas. Ni siquiera se puede

Ultima actualizacion: Octubre del 2008

garantizar que la combinaciéon mas fuerte de
desinfeccion quimica y fisica destruya todos los priones.

Debido a que los priones pueden sobrevivir en el
ambiente durante afios y es dificil la desinfeccidn, se
deben tomar precauciones para evitar la contaminacion
de las superficies y el equipo durante las necropsias. A
fin de proteger las mesas y otras superficies, se pueden
utilizar hojas de papel plastificado. También se pueden
usar instrumentos descartables y ropa de trabajo.

Prevencion des priones zoonéticos en
los alimentos

Se deben tomar precauciones para evitar que los
priones zoondticos o potencialmente zoondticos
ingresen a los alimentos para humanos. Los tejidos que
pueden presentar un alto riesgo de transmitir EEB han
sido prohibidos de la alimentacion humana, en varios
paises. También estan prohibidas las técnicas de faena y
procesamiento que impliquen un alto riesgo de
contaminacion de los tejidos musculares del SNC. La
vigilancia puede ayudar a evitar que se utilicen animales
infectados para alimento. Algunas naciones llevan a
cabo una vigilancia activa del ganado bovino en la faena
(mediante pruebas rapidas) para detectar casos de EEB,
las reses positivas se destruyen. Otros paises con una
baja incidencia de la enfermedad, incluido EE.UU.,
evaltan solo un porcentaje de ganado bovino, durante la
faena. En EE.UU., la vigilancia apunta especialmente a
ganado bovino de alto riesgo, tal como los animales que
no ambulatorios (deprimidos) y aquellos con una
enfermedad neuroldgica.

Se deben tomar precauciones con la EDC, si bien no
se han registrado infecciones en humanos. El prion de la
EDC aparece en la carne y en la sangre, por lo que
nunca se deben ingerir las reses infectadas. Los
cazadores deberian hacer evaluar la res por si existe la
presencia de la EDC; existe informacion sobre este
programa en la mayoria de las agencias de vida silvestre
estatales. Se deben usar guantes al vaciar la res de un
cérvido. Deshuesar la carne y minimizar la manipulacién
del cerebro, médula espinal y los tejidos linfaticos
asociados con el tracto gastrointestinal (por €j., las tonsilas)
de los cérvidos puede reducir el riesgo de exposicion,
pero no necesariamente eliminard todos los priones.

Salud publica

La EEB es la tnica enfermedad de priones
conocida como zoon6tica; las personas que han
consumido priones de la EEB pueden desarrollar la
variante de la enfermedad de Creutzfeldt—Jakob. No se
conoce la prevalencia de esta enfermedad. La mayoria
de los casos se han observado en personas que vivian en
el Reino Unido durante el pico de la epidemia de la
EEB. A partir de octubre del 2008, en el Reino Unido se
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han registrado 167 casos de la VECJ confirmada o
probable, incluyendo 164 muertes por esta enfermedad.
La incidencia lleg6 a su pico en el afio 2000, cuando se
diagnosticaron 28 casos, y gradualmente disminuyd a 5
casos por afio en el 2005 y 2006. A partir de junio del
2008, se registraron 23 casos mas en Francia, 4 en
Irlanda, 3 en EE.UU. y Espafia y 2 en los Paises Bajos y
Portugal. En Canada, Italia, Japon y Arabia Saudita, se
registré 1 caso en por pais. A la fecha, todos los casos
de VECJ en EE.UU. parecen haberse adquirido en otros
paises. No se conoce la cantidad de personas que estan
infectadas asintométicamente.

Los sintomas de la vVECJ son muy similares a la
forma esporéadica (genética) de la enfermedad de
Creutzfeldt—Jakob, pero por lo general aparece en
pacientes mas jovenes. La edad media en la aparicion
es de 26 afios para la VECJ (rango entre 12 y 74afios), y
65 afios (rango entre 15y 94 afios) para la ECJ
esporadica. En la VECJ, los primeros signos son
usualmente sintomas psiquiatricos, como ansiedad,
depresion, insomnio y retraimiento social. En la mayoria
de los pacientes, aparecen, unos meses despues, signos
neuroldgicos francos, tales como dificultad en la
marcha, ataxia, falta de coordinacién, pérdida de la
memoria, arrastre de las palabras y temblor; sin
embargo, los signos neurolégicos coinciden con los
sintomas psiquiatricos, o los preceden, en una minoria
de pacientes. La funcion cognitiva se deteriora
gradualmente. Mas adelante, con el curso de la
enfermedad, se desarrollan tipicamente corea, distonia,
mioclonia, trastornos de la visién y demencia. La
mayoria de los pacientes mueren en 6 meses a 2 afios.
Solo se encuentra disponible el tratamiento de sostén.

La prevencion se basa en evitar, el contacto con
tejidos de alto riesgo del ganado bovino, en particular el
SNC y el ileon. No se conoce si los tejidos con bajos
niveles de priones también son infecciosos, pero no se
deberia consumir ningln tejido de animales con EEB. La
transmision entre personas puede reducirse con el uso de
instrumentos quirdrgicos descartables en las cirugias de
alto riesgo y otros procedimientos. La transmision
sanguinea no se puede prevenir completamente con las
técnicas actuales; no obstante, muchos paises no
permiten que donen sangre las personas que han estado
en el Reino Unido y/u otros paises europeos. En algunos
paises, también se han tomado otras medidas, como la
leucodeplecién universal de la sangre. En estudios con
animales, se determind que las células sanguineas
portaban un riesgo mayor de transmision que el plasma.

Si bien no se han registrado casos relacionados con
laboratorios o mataderos, los veterinarios y los
trabajadores de laboratorios siempre deben tomar
precauciones cuando se realizan necropsias o se
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manipulan tejidos sospechosos de EEB; el nivel
recomendado de proteccién es el laboratorio de
bioseguridad 3(BSL-3). Las precauciones estandares
incluyen usar indumentaria de proteccién y evitar
heridas penetrantes, contaminacion de la piel lastimada
y la ingestion. Siempre que sea posible, se deberia usar
una campana de flujo laminar de presion negativa para
manipular los tejidos. Debido a que los priones pueden
sobrevivir en el ambiente durante afios y es dificil la
desinfeccion, se deben tomar precauciones para evitar la
contaminacion de las superficies y el equipo. No existe
ninguna vacuna disponible.

No existe evidencia de que se pueda transmitir a
humanos un prién diferente al de la EEB; sin embargo,
debido a que la EEF es causada por priones de la EEB,
y la EEV puede relacionarse con una variante de la EEB,
se debe tener cautela al realizar necropsias o trabajar con
tejidos (en particular del SNC) de animales infectados
con estas enfermedades. Las encefalopatias
espongiformes se registraron en forma simultanea en un
gato y su duefio en 1998; sin embargo, se descubrié que
el hombre tenia la forma esporadica de la enfermedad de
Creutzfeldt-Jakob, mas que la VECJ, y la enfermedad
del gato diferia clinicamente de la EEF. Los priones
aislados tanto del hombre como del gato parecian
similares, pero diferian del prién de la EEB. Se
desconoce si estos priones podrian haberse transmitido
entre el hombre y el gato, si ambos contrajeron la
enfermedad de una fuente comun o si el incidente fue
casual. No se registraron otras infecciones con este prién
en gatos.

No se sabe si las personas son susceptibles a la
EDC. Hasta el 2008, la vigilancia, la investigacion de
casos sospechosos de enfermedad neuroldgica en
humanos y los estudios epidemiolégicos no hallaron
evidencia de que esta enfermedad sea zoonoética. Los
estudios de compatibilidad molecular sugieren que
existe una barrera significativa interespecies, y el prion
de la EDC no esta bien adaptado para infectar a
humanos. Sin embargo, no se puede descartar la
posibilidad de que la EDC pueda ser zoonética por el
momento. La carne, los tejidos linfaticos y el SNC
podrian contener este agente. Debido a que los priones
también pueden aparecer en la sangre y la saliva del
ciervo, no se debe considerar seguro para ingerir ningun
tejido de cérvidos infectados con la EDC.

Es muy poco probable que el scrapie sea zoonético:
esta enfermedad se conoce desde principios del siglo
XVIII, y nunca se han registrado casos en humanos.
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Recursos de internet

Canadian Food Inspection Agency (CFIA). BSE
http://www.inspection.gc.ca/english/anima/heasan/
disemala/bseesh/bseesbindexe.shtml

CFIA. Chronic Wasting Disease of Deer and Elk (including
information on the herd certification program)
http://www.inspection.gc.ca/english/anima/heasan/
disemala/cwdmdc/cwdmdce.shtml

Centers for Disease Control and Prevention (CDC). Prion
Diseases.
http://www.cdc.gov/ncidod/dvrd/prions/index.htm

Chronic Wasting Disease Alliance http://www.cwd-
info.org/

European Commission. BSE / Scrapie
http://ec.europa.eu/food/food/biosafety/bse/index_en.ht
m

Manual for the Recognition of Exotic Diseases of
Livestock http://www.spc.int/rahs/

The Merck Veterinary Manual
http://www.merckvetmanual.com/mvm/index.jsp

The National Creutzfeldt-Jakob Disease Surveillance Unit,
United Kingdom. http://www:.cjd.ed.ac.uk/index.htm

United Kingdom. Department for Environment Food and
Rural Affairs (DEFRA). Bovine Spongiform
Encephalopathy
http://www.defra.gov.uk/animalh/bse/index.html

DEFRA. Other TSEs
http://www.defra.gov.uk/animalh/bse/othertses/index.ht
ml

United States Department of Agriculture (USDA), Animal
and Plant Health Inspection Service (APHIS).
http://www.aphis.usda.gov/

USDA APHIS. Bovine Spongiform Encephalopathy
http://www.aphis.usda.gov/newsroom/hot_issues/bse/in
dex.shtml

USDA APHIS. Chronic Wasting Disease (including
information on the CWD Certified and Monitored Herd
Programs).
http://www.aphis.usda.gov/animal_health/animal_diseas
es/cwd/

USDA APHIS. Scrapie Program
http://www.aphis.usda.gov/animal_health/animal_diseas
es/scrapie/

USDA APHIS. Transmissible Mink Encephalopathy.
http://www.aphis.usda.gov/lpa/pubs/fsheet_faq_notice/f
s_ahtme.html

USDA Foreign Agricultural Service. Bovine Spongiform
Encephalopathy
http://www.fas.usda.gov/DLP/BSE/bse.html
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United States Food and Drug Administration. Bovine
Spongiform Encephalopathy
http://www.fda.gov/oc/opacom/hottopics/bse.html

U.S. Geological Survey. Chronic Wasting Disease
http://ww.nwhc.usgs.gov/disease_information/
chronic_wasting_disease/index.jsp

World Health Organization. Bovine Spongiform
Encephalopathy
http://www.who.int/mediacentre/factsheets/fs113/en/

World Organization for Animal Health (OIE)
http://www.oie.int

OIE Manual of Diagnostic Tests and Vaccines for
Terrestrial Animals
http://www.oie.int/eng/normes/mmanual/a_summry.htm

OIE Terrestrial Animal Health Code

http://www.oie.int/eng/normes/mcode/A_summry.htm
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